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PLEKSIFORMINE VEIDO NEUROFIBROMA. KLINIKINIS ATVEJIS
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Santrauka

Pristatome 37 m. paciente, kuri skundési dauginiais,
skausmingais ¢iuopiant mazgais, deformuojanciais veida.
Pacientei taikytas chirurginis gydymas, atlickant pla¢ig
ekscizijg sveiky audiniy ribose ir plastikuojant nuosavais
audiniais. Atlikus histologinj tyrima, nustatyta reta liga
— pleksiforminé neurofibroma. Jei radikalus darinio Sa-
linimas negalimas, didéja recidyvo rizika. Galime daryti
prielaidg, kad radikalus neurofibromos pasalinimas lemia
geresne gydymo pabaigg. Tikslios anamnezés surinkimas,
fizinis iStyrimas, diagnozé ir tarpdalykinis specialisty
bendravimas lémé geriausig paciento gydymo rezultata,
todél radus bent vieng pleksiforming neurofibroma (vado-
vaujantis NF1 diagnostiniais kriterijais), pacientui bitina
jtarti pirmo tipo neurofibromatoze (NF1).

Jvadas

Pirmo tipo neurofibromatozé (NF1) — tai reta genetiné
liga, paveldima autosominiu dominantiniu btidu (daznis
1:3000-3500) arba sukelta sporadiniy mutacijy NF1 gene,
kuris lokalizuojasi 17q11.2 chromosomoje. Liga pasireiskia
dauginiais pakitimais odoje, tokiais kaip café-au-lait (pranc.
balintos kavos spalvos) démés, strazdanos pazastyse bei
navikinis augimas isilgai nervy eigos, vadinamas neurofi-
bromomis [1].

NF1 tipo odos navikai literattiroje minimi dar XVIII am-
ziuje, o 1880 m. Friedrichas von Recklinghausenas paskelbé
i$samiy steb¢jimy ataskaitg, kurioje detaliai aprasomi odos
navikai, sudaryti i§ neurony ir fibroblastiniy audiniy [2, 3],
todél neurofibromatozé dar vadinama von Recklinghauseno
liga. Pleksiforminé neurofibroma literatiiroje apraSoma kaip
nedazna pirmo tipo neurofibromatozés israiska (iki 30 proc.)
[1]. Nenustatyta jokiy rizikos veiksniy, kurie galéty sukelti
neurofibromas, nesergant pirmo tipo neurofibromatoze [4].

Darbo tikslas — aprasyti retg pleksiforminés neurofi-

bromos pasireiskimo klinikinj atvejj ir apZvelgti naujausia
literatiirg apie Sig patologija.

Klinikinis atvejis

37 m. pacienté skundési dauginiais, ¢iuopiant skaus-
mingais mazgais desSin¢je veido puséje. Mazgai deformavo
nosj, virSuting liipg bei skruosta. I§ anamnezés buvo Zinoma,
kad pacienté nesirgo gretutinémis ligomis, o genetiniy ligy
praeityje nediagnozuota. Pacientei atliekant fizinj tyrima
palpuojami skausmingi dauginiai mazgai nuo 0,2 mm iki
2 cm (1,2 pav.). Atlikta prakalo biopsija — nustatytas létinis
folikulitas. Dauginiai mazgai apsunkina kvépavimo funkcija.

Pacientei taikytas chirurginis gydymas bendrinéje ne-
jautroje, atlickant placig ekscizija sveiky audiniy ribose ir
plastika nuosavais audiniais, siekiant ne tik kosmetinio, bet
ir funkcijos atkuriamojo efekto. Siuo chirurginiu metodu
pasalinta oda, poodis ir pavir$iné fascija (3 pav). Operaciné
medziaga fiksuota formalinu ir jterpta j parafing. Pjuviai
buvo dazomi hematoksilinu ir eozinu. Audiniai tirti histo-
patologiskai, siekiant nustatyti tikslig diagnozg, o véliau
— jvertinti sveiky audiniy ribg ir uztikrinti radikaly darinio
pasalinimg dél recidyvy profilaktikos. Atlikus histologinj
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tyrimg, nustatyta pleksiforminé neurofibroma. Su NF1 susi-
jusios pleksiforminés neurofibromos yra histologiskai suda-
rytos i§ banguoty Schwann lgsteliy, fibroblasty ir granuliuoty
putliyjy lasteliy infiltrato [3].

Gydymo rezultatai

Galimos komplikacijos, susijusios su lokalizuotomis neu-
rofibromomis, yra lengvos ir paprastai jas lemia chirurginé
ekscizija: skausmas, kraujavimas, randai ir vietiné infekcija
[4]. Jei radikalus darinio Salinimas negalimas, did¢ja reci-
dyvo rizika. Rezultatai po operacijos matomi 4 paveiksle.

Diskusija

Pleksiforminés neurofibromos — tai ilgalaikés deforma-
cijos, kurios gali tapti negalios ir mirties priezastimi. Nors
visos neurofibromos yra gerybinés eigos, taciau neretai plek-
siforminés neurofibromos veido srityje uzspaudzia galvinius
nervus. Tai komplikuojasi parestezijomis, paralyziumi, du-
suliu, nemiga, kvépavimo sistemos, klausos sutrikimais ar
aklumu [3]. Chirurginis neurofibromy $alinimas daZniausiai
biina sékmingas. 2019 m. H. Bahir ir kt. atliktame tyrime nu-
statytas neurofibromy recidyvo daznis sieké 3 — 10 procenty
[5], kai neurofibromy malignizacijos tikimybé ~ 10 procenty
[4]. Galime daryti prielaida, kad radikalus neurofibromos
pasalinimas lemia geresng gydymo baigtj.

ISvados

1. Tikslios anamnezés surinkimas, fizinis iStyrimas, dia-
gnoz¢ ir tarpdalykinis specialisty (plastinés ir rekonstrukcinés
chirurgijos gydytojas, dermatovenerologas, gydytojas gene-
tikas bei Seimos gydytojas) bendravimas uztikrina geriausia
paciento gydymo rezultata.

2. Radus bent vieng pleksiforming neurofibromg (vado-
vaujantis NF1 diagnostiniais kriterijais) [6] pacientui biitina
jtarti pirmo tipo neurofibromatoze (NF1).
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Summary

We present a 37 years old female patient who complains with
multiple, painful nodules deforming the face. The patient under-
went surgical treatment with wide excision and skin plasty with
her own tissues. Histological examination revealed a rare disease
called plexiform neurofibroma. If radical surgery is not possible,
the risk of relapse increases. We can assume that radical excision
of neurofibroma leads to better treatment outcomes. Accurate me-
dical history, physical examination, diagnosis, and interdiscipli-
nary communication between specialists ensure the best treatment
outcome for the patient, therefore, if at least one plexiform neuro-
fibroma (according to NF1 diagnostic criteria) is found, the patient
must be suspected for type 1 neurofibromatosis (NF1).
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