KAZUISTIKA

Fibrézni dysplazie Zeber a patere:
multioborové reseni — kazuistika

Fibrous Dysplasia of Ribs and Spine:
Multidisciplinary Solution — a Case Report

Souhrn

Na kazuistice 56letého muze s multicentickou fibrézni dysplazii patého a Sestého zebra a tél
hrudnich obratld autofi demonstruji Ié¢ebny postup hrudniho chirurga a neurochirurga.
Nador utlacoval pravé plicni kfidlo a tvorbou pleurélnich vypotkl pasobil dusnost. Cast na-
doru vrastala do patefniho kanalu a utlacovala michu. Nemocny byl vy3etfovan na riznych
pracovistich, k chirurgickému Feseni se pfistoupilo po vzniku spastické paraparézy dolnich
koncetin. V akutni fazi se z laminektomie uvolnil Utlak michy, v druhé fazi se exstirpoval
tumor hrudni stény s resekci postizenych ¢asti Zeber a tél hrudnich obratll a ve tfeti fazi se
stabilizovala patef s plastikou hrudni stény. Nador o velikosti 60 x 110 x 80 mm mél hmot-
nost 1 200 g. Velka resekéni plocha byla zdrojem difuzniho krvéceni, ale uZitim lokalniho
hemostatika Traumacel TAF se ztraty vyznamné sniZily. Viysledek nas opravriuje doporucovat
chirurgickou lécbu i monstroznich benignich nador( ve spolupraci vice chirurgickych obord.

Abstract

By relating the case history of a 56-year-old patient with multicentric fibrous dysplasia of
the 5th and 6th ribs, the authors outline treatment procedures employed by both a thoracic
surgeon and a neurosurgeon. A tumour was compressing the right lung and causing brea-
thlessness by creating pleural effusions. One part of the tumour penetrated into the canal
of the vertebral column and compressed the spinal cord. The patient had been examined in
various departments; a surgical solution was suggested after spastic paraparesis of the lower
limbs developed. The acute phase of spinal cord compression was relieved by laminectomy.
In the second phase, the tumour was extirpated from the thoracic wall, with resection of
the affected parts of the ribs and thoracic vertebrae. In the third phase, the spine was sta-
bilized with plastic surgery to the thoracic wall. The tumour, measuring 60 x 110 x 80 mm,
weighed 1,200 g. The large resection area gave rise to bleeding that was difficult to stop;
local application of haemostat Traumacel TAF reduced the blood loss significantly. This re-
sult indicates that we may recommend surgical treatment in the case of enormous, benign
tumours, with cooperation from exponents of other surgical specialities.
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Uvod

Primarni benigni nadory hrudniho skeletu
se vyskytuji vzacné ve srovnani s ostat-
nimi benignimi nadory, predevsim s na-
dory dlouhych kosti. Tvori jen okolo 7 az
8 % vsech benignich kostnich nadora [1].
Jednim z nich je benigni fibrézni dyspla-
zie, kterd vznika jako abnormalita pfi vy-
voji a diferenciaci mesenchymovych oste-
oblastl [2].

Abnormalita byva ale nejcastéji loka-
lizovana v dlouhych kostech skeletu [2].
Chirurgicka lécba je vétsinou indikovana
jiz v mlad$im véku, protoZe béhem rdstu
vznikaji riizné deformity a hlavné patolo-
gické zlomeniny dlouhych kosti [3].

Benigni fibrozni dysplazie s lokalizacf
do kosti hrudniho skeletu se nejcastéji vy-
skytuje v zebrech, ale tvori jen okolo 4 %
vsech benignich primarnich hrudnich na-
dort [4].

Kazuistika

56lety muz, ktery az do nastupu do in-
validniho ddchodu pracoval jako klempit,
si na bolesti v zadech stéZoval déle nez
15 let. Progresi obtiZzi nemocny pfisuzoval
pourazovym komplikacim. PFi padu pred
péti lety utrpél sériovou zlomeninu Zeber
vpravo se vznikem pneumotoraxu. V po-
slednich tfech letech se ale k bolesti a pro-
gresi hmatné resistence pod Uhlem lo-
patky vpravo pfipojily recidivujici vypotky,
pro které byl opakované punktovan. Po-
stupné zvétsujici se rezistenci pod Uhlem
lopatky vpravo pfikladal $patné zhojenym
zlomeninam Zeber. Nemocny byl hospi-
talizovdn na spadové chirurgii, kde pod-
stoupil opakované razné diagnostické
operacni vykony. Ani histologicky nélez
nebyl zpocatku jednoznacny, prvotni dia-
gndza se priklanéla ke kostnimu sarkomu.
AZ dalsi histologie, hodnocena na jiném
pracovisti stanovila, Ze se jedna o fibrézni
dysplazii. V poslednim roce vétsi obtize
pfinasela klidova dusnost pfi progresi
masivnich recidivujicich vypotkd s kom-
pletnim Utlakem celého pravého plic-
niho kridla (obr. 1). Nemocny byl opako-
vané hospitalizovan na plicnim oddélenti,
kde byla provedena i bronchoskopie.
Z misniho utlaku se rozvinula hypotonie
a hypotrofie svalstva na obou dolnich
koncetindch, pro kterou se stal imobilnim.
Progresi rdstu nadoru doslo ke vzniku ka-
nalikularni stendézy v Urovni devatého
(Th 9) a desatého (Th 10) hrudniho ob-
ratle s oplosténim hrudniho Useku michy

Obr. 1. CT obraz fibrézni dyspla-
zie s postizenim hrudni stény a téla
8. a 9. hrudniho obratle s kompresi
michy v patefnim kanalu a utlakem
plicniho kridla.

na 8 mm (obr. 2). To zapficinilo spastic-
kou paraparézu dolnich koncetin cen-
trdlniho typu s rozvojem syndromu ne-
kompletni misni Iéze. Pfi urgentni operaci
jsme z laminektomie provedli dekompresi
michy v rozsahu Th 9 a Th 10 a dastec-
nou exstirpaci znacné krvacejiciho tumoru
(obr. 3). V druhé fazi jsme za 10 dni
z pravostranné posterolaterdlni torako-
tomie resekovali ¢asti sedmého az deva-

tého Zebra a nador jsme v nékolika por-
cich exstirpovali. Uvolnili jsme téla obratll
Th 9 a Th 10 a nddorové hmoty exstirpo-
vali z oblasti zadniho mediastina (obr. 4).
Vyjmuli jsme nador ve tfech porcich o cel-
kové hmotnosti 1 750 g, pficemz nejvétsi
porce méla rozméry 110 x 80 x 60 mm
a vazila 1 200 g. Celkové krevni ztraty
béhem vykonu dosahly 2 000 ml. V oce-
kavani dalsich krevnich ztrat v pooperac-
nim obdobi, z velké resekéni plochy hrudnf
stény a oblasti hrudni patefe, jsme od sta-
biliza¢ni operace patere a plastice hrudnf
stény v jedné dobé ustoupili. S dobrym
efektem se nam dafilo ovlivnit dalsi kapi-
larni krvaceni aplikaci lokdlniho hemosta-
tika Traumacel TAF ve formé sitky na vel-
kou rannou plochu tél hrudnich obratlG
a plicniho parenchymu (obr. 4). Definitivni
vysledek histologie potvrdil ohrani¢enou
proliferaci svaz¢ité uspofadanych bunék
s vietenobunécnym stromatem bez atypif
a bez mitotické aktivity. Preparéat je tvoren
dutinami bez vlastni vystelky, které vytva-
feji incipientni kostni cysty (obr. 5). Jedna
se 0 benigni nador se vzacnym multicen-
trickym zaloZenim ve skeletu Zeber a ob-
ratlovych tél. Nemocny se po vykonu zo-
tavil, a proto jsme za 10 dni pfistoupili

Obr. 2. MR obraz komprese michy v patefnim kanalu.

Obr. 3. Jizva po dekompresi mi-
chy z laminektomie v rozsahu Th 9
a Th 10 s tumorem hrudni stény.

Obr. 4. Exstirpace tumoru
hrudni stény.
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k treti fazi. Provedli jsme korporektomii
tél hrudnich obratld Th 9 a Th 10 s od-
stranénim meziobratlovych plotének
Th 8/9 a Th 10/11. Do prostoru extra-
hovanych tél jsme zavedli tfi Kirschnerovy
draty a misto korporektomie vyplnili pa-
lacosem. Segment Th 8-11 jsme zafixo-
vali anterolaterdlné dlahou Thoracolum-
bar spine loocking plate (TSLP) (obr. 6).
Vykon jsme zakoncili plastikou hrudni
stény za pouZiti svalového laloku, vytvo-
feného castec¢né ze snopcl musculus ser-
ratus anterior a musculus latissimus dorsi
bez inserce umélého materidlu. K lokalnf
hemostdze kapildrniho krvaceni jsme po-
uzili Traumacel TAF (obr. 7). Nemocny se
dobre zrehabilitoval a byl schopen chdze
o francouzskych holich. K dal3i [écbé jsme
nemocného prelozili 14. pooperacni den
do rehabilitacniho zafizeni. Za tfi mésice
po operaci je nemocny bez recidivy pro-
cesu i vypotku v pravé pohrudni¢ni du-
ting, chodi bez opory jen v tfibodovém
korzetu (obr. 8).

Diskuze
Z literatury je zndmo, Ze fibrézni dysplazie
Zeber se béhem rlstu mize ménit v cys-
tickou degeneraci a mdze vést az k tvorbé
aneuryzmatickych cyst [5], coZ bylo histo-
logicky prokazano v nasem piipadé. Histo-
logicka diagndza muze byt obtizna hlavné
pfi vySetfovani vzorkd z biopsie, nebot se
dysplazie mtze morfologicky podobat
sarkomu [6]. To mohlo byt také pficinou
plvodné chybné stanovené diagndzy.
Vétsinou se jednd o benigni onemoc-
néni, maligni transformace se pohybuje
pod jedno procento viech znamych pfi-
padt [7]. Rizikem je, pfi dlouhotrvajicim
rdstu a monstréznich rozmérech, Utlak
okolnich struktur. Jsou napf. popisovany
ojedinélé pripady vyskytu thoracic outlet
syndromu pfi postizeni prvniho zebra [8].
Chirurgickd radikéIni 1é¢ba ma sva
Uskali spojend predevsim s predpoklada-
nou velkou krevni ztradtou. Nas nékolikafa-
zovy postup byl volen proto, Ze prvni ope-
ra¢ni vykon byl v akutni fazi pfi probihajici
paraparéze dolnich koncetin. Druhd, nej-
rizikovéjsi ¢ast, probéhla za ocekavanych
krevnich ztrat jako radikalni exstirpace
nadoru. Z peroperacni biopsie jsme méli
potvrzeny benigni charakter onemoc-
néni, mohli jsme si proto dovolit odlozit
tfeti, stabiliza¢ni a torakoplasticky vykon.
Lze namitnout, Ze bylo mozné pouZzit re-
kuperaci krevnich ztrat, napf. vyuzitim

Obr. 5. Vietenobunéc¢né stroma ob-
sahujici nepravidelné pokroucené
trdmce pletivové kosti bez osteoblas-
tickych lema.

Barveni hematoxylin-eosin, zvétSeno
100krét.

cell-saveru, ale i pfi védomosti benignity
procesu v podobnych pripadech reku-
perovanou krev nepoddvéame. S dobrym
efektem jsme pouzili lokdlni hemostati-
kum Traumacel TAF ve formé sitky. Tento
materidl standardné uzivdme u hrudnich
operaci, kde predpokldddme krevni ztraty
z velké ranné plochy spojené s kapildrnim
krvacenim. Diky schopnosti akcelerovat
biochemické procesy, material vyznamné
podporuje proces hojeni. Vstfebava se do
tfi dnl v zavislosti na mnoZzstvi sekrece
okolnich tkani. Z organizmu se vylucuje
bez vedlejsich Ucinkd v prabéhu 21 dni
a nevyvolava zadné nezadouci alergické
reakce.

Zaver

To, Ze se jednd o raritni typ onemocnéni,
doklada skute¢nost nékterych sestav ne-
mocnych, napfiklad z registru vice jak
2 000 pfipadt oddéleni ortopedie a pa-
tologie St. James's University Hospital
Leeds bylo jen 32 pfipadl lokalizovanych
do kosti hrudniho skeletu — nej¢astéji do
oblasti zeber. Nebyla popsana lokalizace
do tél hrudnich obratlt, natoz pak mul-

Obr. 8. Tfi mésice po operaci.

Obr. 6. Stabilizace segmentt Th 8 az
Th 11 dlahou TSLP.

Obr. 7. Aplikace Traumacelu TAF na
resekcni plochu hrudnich obratld.

ticentrické zalozenf v kostech hrudniho
skeletu [9]. Také klinickd manifestace
bezprostfedné pred vynuceném neuro-
chirurgickém vykonu byla raritni, spas-
ticka paraparéza dolnich koncetin zpUso-
bend touto chorobou nebyla v dostupné
literatufe zminovédna. V ceské literature
existuji sporadicka sdélenf o zobrazova-
cich metodach tohoto benigniho one-
mocnéni [10]. Ovsem komplexné pojaty
pfistup k 1é¢bé nebyl v dostupné litera-
tufe zmifovan.

Domnivédme se, Ze chirurgickd lécba
onemocnéni dfive, nez dojde k dopro-
vodnym projeviim a nador je maly, ma
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byt prioritou pred provadénou chirurgic-
kou intervenci jen za Ucelem diagnostiky.
DUvod pozdni indikace k operaci se nam
zjistit nepodafilo. Domnivame se, Ze vel-
kou vinu méa fakt, Zze nezafungovala role
koordinatora lécby. 7 faktologie doku-
mentace vyplyvd, Ze nemocny byl lécen
na mnoha pracovistich od pneumologic-
kého oddéleni az po ortopedii a chirur-
gii, ale kazdy obor fesil izolované jen svoji
problematiku. Mozna, Ze néjakou roli se-
hrala i plvodné nesprdvna histologicka
diagndéza sarkomu. Az v situaci, ktera hro-
zila pfimym ochrnutim, se nemocny do-
stal na zdejsi neurochirurgickou kliniku,
kterd velmi Gzce spolupracuje s oddéle-
nim hrudni chirurgie kardiochirurgické
kliniky. Teprve poté byl k lé¢bé zaujat
komplexni pohled s konecnym pfiznivym
vyvojem pro pacienta. Nas spravny postup
se opird nejen o zkusenost a dobry vysle-
dek v tomto pripadé, ale je opfen o spo-

radické literarni udaje [11]. PFi soucas-
ném rozvoji mediciny Ize predpokladat,
Ze takto sloZitych stavd bude pfibyvat,
a proto se zapojeni specialistl rlznych
obord do kauzalni lécby stava nutnosti.
Jiz zmiflovanou Ulohu koordinatora musi
prevzit chirurgicky obor, ktery bude do
kauzalni 1écby nejvice zainteresovan. Na
dobrych vysledcich rozsahlych operaci se
podileji nové technické moznosti a ma-
teridly. V nasem pfipadé se velmi dobre
osvédcilo hemostatikum Traumacel TAF,
které svymi vlastnostmi prevysuje v minu-
losti pouzivané materidly pfi ekonomicky
nesrovnatelnych hladinach.
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DIFUZNIMU KRVACENI
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= rychla a efektivni hemostaza do 1-2 minut

= biodegradabilita do 48-72 hodin
= baktericidni a bakteriostatické Gcinky
= hypoalergenni a atraumaticky

= podporuje procesy hojeni

= minimalizuje krevni ztraty a komplikace

Indikace: zéstava difuzniho kapilarniho a drobného -
veno6zniho krvaceni, vhodny pro pouziti u Sirokého spektra

chirurgickych vykon0, véetné endoskopickych.

Traumacel TAF Light Ize vykazat jako ZUM.

www.traumacel.cz
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