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PLONOSIOS ZARNOS UZDEGIMINIS MIOFIBROBLASTINIS
NAVIKAS: LABAI AGRESYVIOS EIGOS KLINIKINIS ATVEJIS

Gabija Viederyté!, Algirdas Slepaviius?
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RaktaZodZiai: uzdegiminis miofibroblastinis navikas,
plonosios zarnos uzdegiminis miofibroblastinis navikas,
chirurgija.

Santrauka

Uzdegiminis miofibroblastinis navikas (UMN) yra re-
tas neoplastinis pazeidimas esant vietiniam agresyviam
augimui ir polinkiui pasikartoti. Si liga dazniausiai di-
agnozuojama vaikams, nors gali pasireiksti bet kokio
amziaus zmonéms. UMN gali pazeisti bet kurj organa,
taciau dazniausiai pasitaiko plauciuose. Simptomai ne-
specifiniai, priklausomi nuo naviko augimo vietos bei
pazeisto organo. Virskinimo sistema retai biina pirminé
naviko atsiradimo vieta. Straipsnyje pristatomas 71 mety
vyro pirminio plonosios zarnos UMN ir Zarnyno nepra-
einamumo klinikinis atvejis, kai ligos eiga buvo visiskai
nebudinga $ios grupés augliams.

Ivadas

Uzdegiminis miofibroblastinis navikas, anks¢iau vadintas
uzdegiminiu pseudonaviku ar plazmos Igsteliy granuloma,
priklauso rety verpstés formos lasteliy pazeidimy klasei,
pasireiskianciai ne visada nuspéjamu biologiniu aktyvumu,
kartais linkes j aplinkiniy audiniy invazija ir vietinj pasi-
kartojima [1-3]. UMN pirmieji aprasé M. Bahadori ir A.
Liebow 1973 metais [4]. Nuo to laiko aprasomi pavieniai
ligos atvejai jvairiose organizmo sistemose bet kokio am-
ziaus pacientams [5,6].

Darbo tikslas — aprasyti retg pirminio plonosios zarnos
uzdegiminio miofibroblastinio naviko klinikinj atveji.

Klinikinis atvejis
71 mety vyras 2020 m. kovo 6 d. stacionarizuotas j Klai-
pédos universitetinés ligoninés (KUL) vidaus ligy skyriy dél
3 savaites trunkancio pilvo skausmo epigastriumo ir kairés
pilvo pusés dalyje, pilvo apimties didéjimo.
Objektyvios apzitros metu: pilvas minkstas, skausmin-
gas kair¢je puséje. Kair¢je pilvo puséje apciuoptas darinys
(1 pav.). Kitose sistemose poky¢iy nerasta. Virsutinéje pilvo

organy echoskopijoje stebimi navikiniai dariniai kairéje pilvo
pusé¢je, formuojantys konglomerata.

Pilvo KT: pilvo kair¢je pusé¢je tarp plonosios zZarnos
kilpy stebimi aiskiy riby, solidinio tankio, turintys nekrozés
zong centre, susiliejantys konglomeratai iki 13x15,6 cm ir
9,7x13,5cm dydzio, spaudziantys plonyjy zarny kilpas. Da-
riniai siekia prieking pilvo siena, bet jos neperauga. Kairéje
puséje matomas siauras laisvo skyscio ruozas. Kepenys ne-
padidéjusios. Jose stebimi iki 0,3 cm hipodensiniai zidiniai,
deél mazo dydzio nediferencijuojami. Kasa plona, atrofiska,
uodegos srityje iki 2,6 cm dydzio hipodensinis cistinis da-
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1 pav. Pilvo apimties padidéjimas. Darinys pilvo
kairéje pus¢je

2 pav. Pilvo organy KT pries operacija
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rinys, kasos latakas nei$pléstas. Inkstai normalaus dydzio,
kolektorika nei$plésta, abipus stebimos kelios parenchiminés
iki 2,8 cm dydzio cistos. Bluznyje, antinksc¢iuose, skrandyje
KT matomy pakitimy nenustatyta. Pasaite keletas apvalesniy
iki 0,8 cm dydzio limfmazgiy. Paraortaliai ir parakavaliai
patologiniy struktiiry ir padidéjusiy limfmazgiy nematyti.
Apimtuose kauluose aiskiy destrukciniy pakitimy nematyti.

Radiologo i$§vada: KT vaizdas panasus | gastrointestina-
linio stromos naviko (GIST) T4 N0/1 MO0. Kepenyse smul-
kiis zidinukai dél mazo dydzio nediferencijuotini, stebétini
dinamikoje. Kasos uodegos ir inksty cistos (2 pav.).

2020 m. kovo 16 d. atlikta echoskopu kontroliuojama
darinio biopsija. Esant patenkinamai buklei, pacientas is-
leistas i$ ligoninés.

2020 m. balandzio 3 d. dél pasikartojanciy stipriy pilvo
skausmy ir Zarnyno nepraeinamumo pacientas stacionarizuo-
tas | KUL pilvo ir endokrininés chirurgijos skyriy. Gautas
patohistologinio tyrimo atsakymas, taciau patologas negaléjo
pasakyti kokj navikg mato, todél nuspresta ligonj operuoti.
Atlikta laparotomija: pilvo ertméje apie 400 ml ascito, kepe-

3 pav. Navikas, perauggs plonosios zarnos
kilpas ir skersing zarna

4 pav. Radikaliai paSalintas navikas,
30x20x20 cm dydzio

nyse ir kituose organuose metastaziy neap¢iuopta ir nematyti.
Didziaja pilvo dalj uzima 30x20x20 dydzio tumoras, nepa-
slankus, kietas, iSauges i$ pradinés tuséiosios zarnos kilpos.
Perauges dvylikapirste zarng, didziaja tauking, skersing zarng
(3 pav.). Pradéjus i$ desinés, pavyko tumorg atidalinti nuo
plonosios Zarnos pasaito su arteria mesenterica superior
ir vena mesenterica superior, jy nepazeidziant. Rezekuota
skersiné storoji zarna ir nusileidziancioji storosios zarnos
dalis, dvylikapirstés zarnos ketvirtoji dalis ir 60 cm tusciosios
zarnos. Tumoras, sveriantis apie 5 kg, pasalintas radikaliai
(4 pav.). Suformuota jungtis ,,Sonas j Song“ tarp dvylikapirs-
tés zarnos treciosios dalies ir tus¢iosios Zarnos. Suformuota
stoma i§ kylanciosios storosios zarnos, riestiné zarna uzsiiita
dviejy auksty sitilémis, pilvo ertmé drenuota.

Operacinis preparatas nusiystas istirti j Valstybinj pato-
logijos centrg. Gautas mikroskopinio tyrimo atsakymas: plo-
nosios zarnos sieneléje ir pasaito riebaliniame audinyje yra
navikas su infiltraciniais krastais. Navika sudaro fibroziniame
audinyje netolygiais persipinanciais pluostais i§sidés¢iusios
Seivinés ir epitelioidinés fibro-miofibroblasty tipo lastelés
su ovaliais ir pailgais nezymiai polimorfiskais branduoliais,
tipinémis mitozémis. Navike yra j ganglines Iasteles panasiis
stambesni miofibroblastai su ovaliais branduoliais ir gerai

5 pav. Fibrobr
telés su ovaliais ir pailgais branduoliais

sios operacijos, daugybinés metastazés pilvo
ertmeéje
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matomais branduoléliais, mazai lasteliski, hialinizuoti fibro-

......

limfoplazmocitiné infiltracija su limfoidiniais agregatais,
folikulais ir pavieniais eozinofilais (5 pav.). Plonosios Zarnos
pasaito riebaliniame audinyje tokios pat struktiiros naviko
zidiniai su osteoklasty tipo daugiabranduolémis gigantinémis
lastelémis.

Imunohistocheminio tyrimo atsakymas: 100 proc. naviko
lasteliy teigiama citoplazminé ir membraniné SMA reakcija,
20 proc. naviko lasteliy teigiama branduoliy Ki-67 reakcija.
H-caldesmon, Desmin, CD117, DOG1, STAT6, MDM2,
CD21, CD23, CD35, ALK1: neigiama lasteliy reakcija.

Pooperaciné eiga buvo sklandi. Ligonis deSimtg poope-
racing parg i$leistas ] namus.

2020 m. birzelio 4 d. pacientas konsultuotas onkologo,
atlikta kontroliné pilvo organy KT. Joje stebimos daugybi-
nés metastazés pilvo ertméje (6 pav.). Esant metastazinei
ligai, pacientas buvo gydomas nesteroidiniais vaistais nuo
uzdegimo (NVNU), Prednisolonum 30 mg /d, jam paskirta
chemoterapija Doxorubycinum ir Ifosfamidum.

2020 m. birzelio 11 d. pacientas pakartotinai kreipési |
chirurgus dél pilvo patimo ir skausmo. Stoma nefunkcio-
nuoja. Stebétas zarnyno pasazas: kontrastas susilaiko ties
distaline dvylikapirStés zarnos dalimi, nustatytas aukstas
zarnyno nepraecinamumas. Atlikta laparotomija, suformuota
jungtis tarp skrandzio ir tus¢iosios zarnos. Operacijos metu
stebétas onkologinés ligos progresavimas, dauginiai pilvo
ertmés navikai. Pooperaciné buklé sklandi, pacientas pradéjo
valgyti. AStunta pooperacing parg iSraSytas i§ ligoninés.

2020 m. liepos 17 d. pacientas atvyko pakartotinei
onkologo konsultacijai. Ligonio biiklé prastéjo, vargino 8
baly intensyvumo pilvo skausmas, iSmatuotas vizualinio
vertinimo skale. Kasdien did¢jo pilvo apimtis dél navikinio
proceso progresavimo. Navikas gigantinio dydzio, uzémé
visg kairigjg pilvo dalj. Pacientas negaléjo valgyti, vémé.
Stoma funkcionavo gerai. Esant metastazinei ligai, skiriami
NVNU, Prednisolonum 30 mg /d. Chemoterapija nedavé
atsako, o navikas didéjo, todél chemoterapija nutraukta.
Skirtas gydymas Pazopanibum. Ligai progresuojant ir pa-
cientui vartojant Pazopanibum, specifinis gydymas toliau
netaikomas. Tolesnis gydymas tik simptominis. Po keliy
savaiéiy pacientas miré.

Diskusija

UMN yra labai retas navikas, pasitaikantis vienam i
milijono gyventojy. Dazniausiai serga vaikai. Labai retai —
vyresnio amziaus zmongs [29]. Tai verpstés formos lasteliy
navikas, turintis jvairy uzdegiminiy lasteliy kiekj, jskaitant
plazmos lasteles, todél ankséiau vadintas plazmos lasteliy
granulioma [21]. UMN etiologiniai veiksniai ir patogenezé

néra gerai zinomi. Manoma, kad UMN atsiradimui jtakos turi
Campylobacter jejuni ir Escherichia coli bakterijos [16]. Kai
kurie tyréjai teigia, jog naviko patogenezei jtakos turi DNR
aneuploidija ir rySys su onkogeniniais virusais, tokiais kaip
Epstein-Barr virusas, HHV-8 ir per didelé IL-6 ekspresija
[14, 15]. Daugelis tyrimy parodé p80 ekspresijg ir anapla-
zinés limfomos kinazés (ALK) kloninj persitvarkyma 2p23
chromosomoje, dél to kai kurie $iy naviky sukelia padidéju-
sig onkoproteino ekspresijg verpstés formos lastelése [8-13].

UMN simptomai néra specifiniai ir priklauso nuo naviko
atsiradimo vietos [16,17]. Dazniausia pazeidimo vieta — plau-
Ciai, tadiau galimas ir kity organy navikas, jskaitant skrandj,
pasaita, tauking, retroperitoninj tarpg kartu su inkstais, ke-
penis, bluznj, stemple ir limfmazgius [5-7,15,16,18]. Esant
intraabdominaliniam UMN, pacientai skundziasi protarpiniu
pilvo skausmu ir pilvo apimties didéjimu, svorio mazéjimu,
pykinimu, vémimu. Retais atvejais gali pasireiks$ti Zarnyno
nepracinamumo, invaginacijos ar iminio pilvo, imituojan-
¢io iminj apendicita, klinika [17]. Laboratoriniai poky¢iai,
tokie kaip anemija, trombocitozé, padidéjes ENG, hiperga-
maglobulinemija, nustatomi retai. Pasalinus navika, buve
simptomai i$nyksta, pageréja laboratoriniai rodikliai [16,20].

Tipinés eigos UMN histopatologiniai radiniai yra j fas-
ciitg panasi verpstés formos lasteliy proliferacija su miksoi-
diniy Iasteliy poky¢iais ir hipoceliuliSkumo sritimis [19,20].
Randama jvairiy uzdegiminiy lasteliy, jskaitant polikloni-
nes plazmos lgsteles, limfocitus, eozinofilus, retai — putoty
makrofagy [18,22]. Mazdaug pusé UMN turi citogeneting
translokacija, kuri suaktyvina anaplastinés limfomos kina-
z¢€s receptoriaus tirozino kinazés geng, esantj 2p23 lokuse,
o tai sukelia per didele ALK baltymo ekspresija [19]. ALK
geno anomalijos lemia ALK ir p80 ekspresija verpstés
formos lastelése. Tai padeda diagnozuoti ir diferencijuoti
Siuos navikus nuo kity naviky ar j navika panasiy pazeidimy
[21]. Imunohistochemija patvirtina galuting diagnozg, kai
mezenchimings lastelés imunoreaktyvios vimentinui, des-
minui, SMA, S100 baltymui ir neiSreiskia CD34 ir CD117
[12,14,16,17,22]. Histologiniai pozymiai paprastai negali
parodyti naviko biologinio aktyvumo, ta¢iau aneuploidijos
buvimas siejamas su agresyvesniu augimu ir didesne naviko
recidyvo tikimybe [11,19].

Rekomenduojamas gydymas — visiSkas chirurginis na-
viko pasalinimas [16,17,23]. Naviko pasikartojimo tikimybé
yra apie 25%, o tolimyjy metastaziy atsiradimo daznis <5
procenty [28]. Dazniausiai recidyvas stebimas, kai atlieckama
nevisiska naviko ekstirpacija ir netaikomas chemoterapinis ar
radioterapinis gydymas [17]. Nors radioterapija ir chemote-
rapija gali biti taikoma kaip papildomas gydymo biidas, néra
pakankamai jrodymy apie jy nauda [24,25]. Nesteroidiniy
vaisty nuo uzdegimo nauda priestaringa [26]. Po chirurgi-
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nio gydymo rekomenduojamas ilgalaikis paciento sveika-
tos buklés ir jo radiologiniy vaizdy stebéjimas [17,23,27].

ISvados

1. Uzdegiminis miofibroblastinis navikas yra ypac retas
susirgimas. Dazniausias vaiky kvépavimo takuose, taciau
randamas ir kitose jvairaus amziaus zmoniy organy siste-
mose. Mokslinéje literatiiroje apraSyta keletas plonosios
zarnos UMN suaugusiems.

2. Dazniausiai ligos eiga gerybiné. Mes apraséme ypac
agresyvios eigos UMN Kklinikinj atvejj.

3. Si liga diagnozuojama derinant klinika, laboratorinius
ir radiologinius tyrimus, taciau galutinai patvirtinama imu-
nohistocheminio tyrimo metu. Pagrindinis gydymo biidas
yra chirurginis — naviko ekstirpacija.
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INFLAMMATORY MYOFIBROBLASTIC TUMOUR
OF THE SMALL INTESTINE: A CASE REPORT
G. Viederyté, A. Slepavitius
Key words: inflammatory myofibroblastic tumour, inflamma-
tory myofibroblastic tumour of the small intestine, surgery
Summary
Inflammatory myofibroblastic tumour (IMT) is a rare neoplas-
tic lesion with local aggressive behaviour and has tendencies in re-
currence. The tumour most commonly occurs in children’s respira-
tory tract, although it can damage any organ. The gastrointestinal
tract rarely is the primary site of origin. Symptoms are non-speci-
fic and depend on the location of the tumour. In this case report,
we will present a 71-year-old male with a primary inflammatory
myofibroblastic tumour of the small intestine with symptoms of
intestinal obstruction.
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