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Izvlecek - Izhodisca. Vnetni (inflamatorni) psevdotumor ali
inflamatorni miofibroblastni tumor je benigno proliferiranje
miofibroblastou, ki tvori tumor. Po operaciji lahko lokalno re-
cidivira in neustavljivo raste, a ne metastazira, razen v naj-
bolj izjemnih primerih. V tem oziru je podoben fibromatozi.
Zraste Rjer koli v telesu. Ceprav gre za benigno tvorbo, lahko
zaradi agresivne rasti, podobne fibromatozi ali sarkomu, ogro-
zi bolnikovo Zivljenje.

Bolnikiin metode. Bolnica D. E., rojena 1974, v drugem mese-
cu nosecnosti, je bila sprejeta na naso kliniko .1996 zaradi
protruzije levega ocesa. Navajala je, da ima Ze 5 let glavobol,
ki se je pojavljal ob vecerih. Poprej se je na otoloski kliniki
zdravila zaradi epistakse. Preiskava obnosnih votlin z racu-
nalnisko tomografijo je pokazala obsezno tumorsko tvorbo v
predelu etmoidnega labirinta, ki je vrascala v sosednje struk-
ture, malicila okolne kosti in vrascala tudi ekstraduralno v
lobanjsko votlino. Bolnico so nato operirali na otoloski kliniki
in ji odstranili za »Zensko pest« velik tumor ekspanzivnega,
neinfiltrativnega tipa. Patohistolosko je Slo za vnetni (infla-
matorni) psevdotumor. Po operaciji je protruzija zrkla izgi-
nila. Kaksno leto dni se je dobro pocutila. Po tem obdobju pa je
imela Stevilne lokalne recidive. Ponovno so jo operirali in na-
to obsevali. Dobivala pa je tudi kemoterapijo. Kljub vsemu
zdravljenju je bolezen lokalno napredovala. Bolnica je umria
decembra 2000.

Zakljucki. Kljub temu da je slo pri tej bolnici za benigen pro-
ces, tj. za vnetni (inflamatorni) psevdotumor, je bil potek bole-
zni zaradi blizine vitalnih struktur taksen kot pri malignih
tumorjih.

Uvod

Vnetni (inflamatorni) psevdotumor (IP) ali inflamatorni mio-
fibroblastni tumor (IMP) je benigna proliferacija miofibrobla-
stov, ki tvori tumor. Po operaciji lahko lokalno recidivira in
neustavljivo raste, a ne metastazira (1), razen vizjemno redkih
primerih (2). Spominja na fibromatozo, ki je lahko, po klinic-
nem poteku, podobna nizko malignemu sarkomu. Kot kaze,
gre pri IP za druzino morfolosko podobnih, a etiolosko zelo
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Abstract — Background. Inflammatory pseudotumor or in-
Sfammatory myofibroblastic tumor is a benign, tumor forming
proliferation of myofibroblasts with a potential for recurren-
ce and persistent local growth, in some respects similar to fi-
bromatosis. The lesion does not metastasize except exceedingly
rarely. Though inflammatory pseudotumor is not a malignant
lesion, it may occasionally behave aggressively, like fibroma-
tosis or fibrosarcoma, and threatens patient’s life.

Patients and methods. Patient D. E., born in 1974, in the se-
cond month of pregnancy, was admitted to our Clinic in 1996
because of the protrusion of the left eye. She has often had
evening headaches for the last 5 years. She has previously
been treated for epistaxis. CT showed a tumorous formation
in the ethmoidal labyrinth, which grew into adjacent structu-
res, destroyed the neighboring bones and extended into extra-
dural space of cranial cavity. The patient was operated upon
at the ENT clinic where a tumor of a »woman’s fist« size was
excised. It showed expansive, non-infiltrative growth. Micro-
scopically, it was an inflammatory pseudotumor. For one
year after the operation the patient was in good health, witho-
ut protrusion. After that period, she had repeated recurrences,
reoperations, she was irradiated and received chemotherapy.
In spite of all treatment, the tumor locally progressed and the
patient died in December 2000.

Conclusions. Although repeated histopathologic examinations
showed a benign inflammatory pseudotumor, because of the
proximity of vital structures the course of disease was mali-
gnant just like in a malignant neoplasm.

razli¢nih tkivnih sprememb, ki v dolo¢enih okolis¢inah pote-
kajo klini¢no maligno, ¢eprav so biolosko benigne (3).

Prikaz primera

BolnicaD. E., rojena 1974, v drugem mesecu nosecnosti, je bila spreje-
ta na ocesno kliniko septembra 1996 zaradi protruzije levega ocesa.

Pet let jo je veckrat bolela glava ob vecerih. Vec kot 1 leto je opazala,
dase tezje vsekuje nalevo nosnico, Ze nekaj mesecev pa je ob¢asno iz
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SL. 1. CT septembra 1996 ob sprejemu na Ocesno kliniko.
Fig. 1. CT scan in September 1996 when she was admitted to our Clinic.

SL. 2. CT junija 2000.
Fig. 2. CT scan in June 2000.

nje tudi krvavela. Zaradi mocne krvavitve so jo avgusta 1996 sprejeli
na otolosko kliniko. Pri pregledu so ugotovili, da ji je srednji nosni
hodnik izpolnjevala zdrizasta polipasta tvorba, ki je na dotik zakrva-
vela. Napravili so ji biopsijo in patohistolosko ugotovili kapilarni he-
mangiom (tipa piogenega granuloma). Narodili so jo na kontrolne
preglede.

Krvna slika in laboratorijski izvidi so bili v mejah normale.

Vid desnega ocesa je bil 1,0 s.c., levega pa 1,25 p.s.c. Gibljivost zrkel ni
bila omejena. Vidno polje je bilo v mejah normale.

Ultrazvoc¢ni pregled je v nazalnem delu leve orbite pokazal okroglo
ovalno, neostro omejeno, nizkoodmevno podrodje z nepravilno no-
tranjo strukturo. Spremembaje bilavelika 21 x 23 x 25 mm in je segala
navzdol v blizino vidnega zZivca. V medialnem delu leve orbite je bila
okvara kosti.

Preiskava obnosnih votlin z racunalnisko tomografijo je pokazala ob-
sezno tumorsko tvorbo v predelu etmoidnega labirinta, ki je vrasc¢ala

v okolne strukture, malicila skeletin vra-
$c¢ala tudivekstraduralnilobanjski pro-
stor.

V ¢asu hospitalizacije se ji je vid levega
ocesa zameglil, ostrina se ji je zmanjsa-
la na 0,8 s.c.Imela je moc¢ne bolecine v
podrodju tega ocesa.

Bolnica se je odloc¢ila za umetno preki-
nitev nosecnosti.

Premestili smo jo na otolosko kliniko,
kjer so jo operirali. V celoti so ji odstra-
nili za»Zensko pest«velik tumor. Glede
na tip rasti je bil tumor ekspanziven,
neinfiltrativen . Patohistolosko je $lo za
vnetni (inflamatorni) psevdotumor (in-
flamatorni miofibroblastni tumor).
Eno leto po operaciji se je bolnica do-
bro pocutila, protruzije ni bilo ve¢. Re-
dno je hodila na kontrolne preglede.
Septembra 1997 so napravili endosko-
pijo nosu zaradi ponovne krvavitve iz
leve nosnice. V predelu zadnjega etmo-
ida so odkrili okroglasto, gladko tvor-
bo. Preiskavabiopti¢negavzorcaje po-
kazala,da gre zarecidiv vnetnega psev-
dotumorja.

To je bil prvi v seriji recidivov bolezni,
zaradikaterih so bolnico ponovno ope-
rirali na otoloski kliniki in nato obseva-
li na Onkoloskem institutu.

V predelu apeksa orbite tumor sprva ni bil radikalno odstranjen, da
ne bi prislo do poskodbe vidnega Zivca. Na otorinolaringolosko-on-
koloskem konziliju so se odlo¢ili, da ji bodo to podrocje obsevali.
Oktobra 1999 so ji pri operaciji recidiva zaradi napredovalega proce-
sa odstranililevo zrklo. Dobivala je tudi kemoterapijo z endoksanom
in metilprednizolonom.

Kljub radio- in kemoterapiji je tumor neustavljivo lokalno napredo-
val. Bolnica je umrla decembra 2000.

Razpravljanje

Vnetni (inflamatorni) psevdotumorji so relativno redka sku-
pina tumorjem podobnih tkivnih sprememb, ki jih morfolo-
sko oznacuje proliferiranje fibroblastov in miofibroblastov
ob hkratni izraziti vnetni infiltraciji (4). Spremembo so naj-
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SL. 3. Vnetni psevdotumor (vnetni miofibroblastni tumor) -
pri mali povecavi — gostocelicna vretenasta miofibroblastna
populacija s Stevilnimi vnetnimi celicami.

Fig. 3. Inflammatory pseudotumor (inflammatory myofibro-

blastic tumor) - low power view showing densely cellular

spindle myofibroblastic cells sprinkled with numerous inflam-
matory cells.

prej opisali v plju¢ih (5), kasneje pa v Stevilnih tkivih in
organih, tako da skoraj ni mesta v ¢loveskem telesu, kjer se ne
bi mogle pojaviti (3). Gre za morfolosko podobne, a etiolo-
sko verjetno zelo razli¢ne spremembe, ki so lahko reaktivne -
po travmi, med okuzbo in po njej - in vsaj nekatere tudi
neoplasti¢ne. Vec¢inoma so benigne ali nizko maligne. Vsaj
nekatere so v tesnem sorodstvu s t. i. inflamatornim fibrosar-
komom (3, 6). Molekularne analize so v nekaterih primerih
odkrile klonske citogenetske nepravilnosti, zlasti na kromo-
somu 2p23 in ALK genu (3, 7). Vsekakor pa o naravi spre-
memb ni soglasja (4).

Etiolosko razli¢nostin morfolosko variabilnostsprememb naj-
bolje zrcalijo njena Stevilna imena: vnetni psevdotumor, infla-
matorni miofibroblastni tumor, inflamatorna miofibroblastna
lezija, inflamatorna miofibrohistiocitna proliferacija, inflama-
torni fibromiksoidni tumor, ksantomatozni psevdotumor, po-
stinflamatorni psevdotumorininflamatornifibrosarkom (1, 3).
Morfolosko je IP psevdosarkomska sprememba, ki najpogo-
steje zraste v mehkih tkivih in notranjih organih otrok in mlaj-
§ih odraslih. Ima dokaj znacilno histolosko podobo in v veliki
vedini primerov benigen klini¢ni potek.

V posameznih primerih je sprememba veczaris¢na, lahko pa
se tudi ponavlja, a izjemno redko pride do razsoja (1, 3).

Prvi simptom bolezni je v vecini primerov pojav otipljive tu-
morske tvorbe. Toda 15-30% bolnikov imalahko splosne simp-
tome, kot so vrocina in slabo pocutje, lahko skupaj s patolo-
skimi laboratorijskimi izvidi: mikrocitno anemijo, hipergama-
globulinemijo in zvisano sedimentacijo. Po odstranitvi spre-
memb simptomi pogosto takoj izginejo (1, 3,8-11).
Histopatolosko moramo IP lociti od drugih psevdosarkom-
skih in sarkomskih procesov, kot so nodularni fasciitis, proli-
ferativni fasciitis in miozitis, fibromatoze, miofibromatoze, fi-
brozni histiocitom, inflamatorni maligni fibrozni histiocitom,
leiomiosarkom, Hodgkinova bolezen, Rosai-Dorfmanova bo-
lezen in Langerhansova histiocitoza (4).

Plju¢ni IP se ve¢inoma pojavlja pri ljudeh srednjih let, med-
tem ko so zunajplju¢ne spremembe tkiva pogostejse pri otro-
cih in mlajsih odraslih (1). Plju¢ni IP je benigna bolezen, ki se
ponovi v manj kot 5% primerov, zelo redki so smrtni primeri.
Spremembe v spodnjih secilih so prav tako po pravilu be-
nigne (1, 3). Na drugi mestih, npr. v retroperitoneju, pa je
IP veliko bolj trdovratna bolezen, z invazivno rastjo, s 25%

Sl. 4. Edematozni miofibroblastni tumor pri veliki povecavi s
fibroblasticno celico z velikim jedrom in jasnim nukleolom ter
z meSanim vnetnim infiltratom, ki vsebuje tudi eozinofilce.

Fig. 4. High power view of the lesion showing edematous tis-

sue with myofibroblastic cells with one fibroblast showing lar-

ge oval nucleus with distinct nucleolus; mixed inflammatory
infiltrate including eosinophils is also present.

recidivov v blizini prvotnega mesta in tudi z izjemno redki-
mi metastazami. Bolezen se lahko konca s smrtjo bolnika (1,
3,12).

V orbiti je IP neobicajna bolezen neznane etiologije, ki se v
redkih primerih razsiri v okolico (13). Igarashi poroc¢a o vnet-
nem orbitalnem psevdotumorju, ki se je razsiril v mozgane. V
biopti¢nem vzorcu pa so nasli le polimorfonuklearno levko-
citno infiltracijo (14).

Rekurenca in agresivni potek IP sta odvisna od lege, blizine
vitalnih struktur in multinodularnosti, ki otezujejo uspesno,
popolno ekscizijo. Drugih prognosti¢cno pomembnih razlik
niso odkrili; prav tako ni morfoloskih znakov, ki bi napovedo-
vali potek bolezni (1, 3). Klonske analize tkivnih sprememb
utegnejo bolje diferencirati neoplasti¢ne razli¢ice IP od reak-
tivnih (7).

Glede na to, da IP obic¢ajno poteka benigno in ima omejen
bioloski rastni potencial, se moramo v vecini primerov izogni-
ti nepotrebnemu agresivnemu zdravljenju (1). Vecino bolni-
kov pozdravimo s kirursko ekscizijo, vendar se bolezen lahko
ponovi (3). Kot kaze, vloga radioterapije in kemoterapije pri
zdravljenju IP ni jasno opredeljena. V studijah ni dokazov o
njuni uspesnosti (15, 16). V tem pogledu je IP bolj podoben
fibromatozi kot pa fibrosarkomu, tako glede starosti obolelih,
veczaris¢nosti, nagnenju k ponovitvam, histoloskega vzorca
rasti in o¢itne sposobnosti regresije (1). Ponovno pa moramo
poudariti, da gre za biolosko heterogeno skupino morfolo-
sko podobnih sprememb, ki pa jih ni mogoc¢e morfolosko
razlikovati.

Pri nasi bolnici zal ni bil uspesen noben nacin zdravljenja,
Ceprav je Slo, kljub klini¢no malignemu poteku bolezni, histo-
losko, tudi v ponovljenih biopsijah, za vnetni (inflamatorni)
psevdotumor.

Zakljucki

Ceprav je pribolnici $lo za benigen vnetni (inflamatorni) psev-
dotumor, je bil potek bolezni zaradi blizine vitalnih struktur
maligen.

Pri IP gre torej za druzino morfolosko podobnih, a etiolosko
in prognosti¢no razli¢nih tkivnih sprememb, ki e niso zado-
voljivo biolosko opredeljene (3).
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