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KAZUISTIKA
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resekcii u dieťaťa 

A rare histopathological finding after lung resection in a child
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Súhrn
Východiská: Autori prezentujú kazuistiku pacientky s veľmi raritným pľúcnym tumorom v det-
skom veku. Prípad: Deväťročná pacientka s trojdňovou anamnézou dyspnoe a bodavých bo-
lestí v oblasti processus xiphoideus s propagáciou pod ľavý rebrový oblúk v kľude aj pri ná-
mahe. Primárne riešená v rajónnej nemocnici, kde na RTG snímke hrudníka nález ohraničeného 
homogénneho ložiska v hornom pľúcnom poli vpravo. Po preliečení antibiotikami bez rezol-
úcie v RTG obraze. Následne kontrastná CT hrudníka verifikovala nepravidelne oválne ložisko 
nehomogénnej štruktúry so škvrnito sa vysycujúcou kontrastnou látkou v oblasti S3, ktoré 
z časti stenotizuje a obturuje bronchus B3, prechádza na perikard a perietálnu pleuru s prítom-
nosťou ojedinelých mikronodulov. Na základe negatívnych onkomarkerov, pozitívnej PET-CT 
a nejasnej etiológie bola indikovaná biopsia, event. exstirpácia ložiska. Dva a pol mesiaca od 
začiatku ťažkostí bola realizovaná pravostranná torakotómia, enukleácia masy in toto a exstir-
pácia subpleurálnych nodulárnych lézií. Histopatologickým vyšetrením bol potvrdený zápalový 
myofibroblastický tumor, ktorého výskyt je u pediatrického pacienta extrémne raritný. Záver: 
Inflamatórny myofibroblastický tumor môže imitovať skupinu IgG4 sklerotizujúcich ochorení 
a zápalový pseudotumor. Vzhľadom na diametrálne odlišný spôsob liečby (chirurgická inter-
vencia vs. konzervatívny postup), je jednoznačné rozlíšenie týchto diagnóz pre správnu liečbu 
rozhodujúce.
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Summary
Background: The authors present a case of a patient with an extremely rare lung tumor in 
a child. Case: A 9-year-old girl with a 3-day history of dyspnea and stabbing pain in the xiphoid 
region, irradiating to the area under the left costal margin, both in rest and in physical activi-
ties. She was primarily examined in a regional hospital with bounded homogenous focus of 
the superior right lung lobe on the X-ray. After initial treatment with antibiotics and persistent 
finding on X-ray, a CT scan of the chest was performed. It revealed an irregular oval lesion of 
a non-homogenous structure with a contrast dye in the S3 region merged to pericardium and 
parietal pleura, which the presence of several micronodules. Based on the negative tumor mar-
kers, positive PET-CT scan and a negative etiology, biopsy or eventually a lesion exstirpation 
were indicated. Right-sided thoracotomy, mass enucleation and exstirpation of nodular lesions 
were performed 2.5 months after the onset of difficulties. Postoperative recovery was unevent-
ful, no sign of recurrence occurred during a follow-up period. The final histological finding was 
verified as an inflammatory myofibroblastic tumor – an extremely rare pulmonary pathology 
in the pediatric population. Conclusion: Inflammatory myofibroblastic tumor can be mimicking 
IgG4 sclerosing disease and inflammatory pseudotumor. It is essential to distinguish between 
these affections because of different (i.e. surgical vs. conservative) treatment approach. 
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Úvod
Primárne tumory pľúc v detskom veku, 
na rozdiel od metastazujúcich, sú mimo-
riadne raritné ochorenia. Môžu postiho-
vať celý dýchací systém, od hrtana, cez 
tracheu, hlavné a lobárne bronchy až po 
samotný pľúcny parenchým. Najčastej-
šie k nim patria karcinoid, mukoepide-
moidný karcinóm, Hodgkinov lymfóm 
a inflamatórny myofibroblastický tumor 
(IMT). IMT prvýkrát popísal Bunn v roku 
1939  [1]. Ide o  vzácny benígny nádor 
s  prevalenciou u  detí a  adolescentov 
0,04–0,7 % [1,2]. IMT je tumor mäkkých 
tkanív, s možným výskytom v pľúcach, 
mediastíne, bránici, slezine, pankrease, 
pečeni, prsníkoch, periférnych nervoch, 
lymfatických uzlinách a iných orgánoch 
gastrointestinálneho a  urogenitálneho 
traktu  [3–5]. Do roku 2019  bolo v  lite-
ratúre evidovaných okolo 70  prípadov 
tohto vzácneho tumoru [6]. Etiologicky 
ide o benígnu neopláziu s vysokým rizi-
kom lokálnej rekurencie a nízkym malíg-
nym potenciálom – len 5 % [5,7,8]. Pio  
et al popísali vo svojej štúdii, že primárne 
tracheobronchiálne tumory u  detí sú 
v zastúpení v počte 0,02 % všetkých ná-
dorov detí. IMT je najviac vyskytujúca sa 
lézia pľúc, a to až v 25 % [9]. Najčastejšie 
sa zápalový myofibroblastický tumor na-
chádza u detí práve v pľúcach [3]. V závis-
losti od lokalizácie sa líši aj klinický obraz, 
väčšinou je ochorenie sprevádzané kaš-
ľom, dýchacími ťažkosťami, febrilitami, 
nočným potením, bolesťami kĺbov či 
hrudníka, hemoptýzou a  častými res-
piračnými infekciami  [1,3,10,11]. Môže 

sa nachádzať endobronchiálne alebo 
v  parenchýme pľúc, a  preto je v  dia
gnostike, okrem zobrazovacích metód 
(RTG a CT), potrebná aj bronchoskopia 
s vizualizáciou lézie a jej následnou bio
psiou [1,3,9]. PET/ CT je síce vysoko senzi-
tívne, no nízko špecifické vyšetrenie pre 
IMT, pretože nedokáže odlíšiť, či sa jedná 
o zápalový proces alebo malignitu [12]. 
Podľa klasifikácie Svetovej zdravotníc-
kej organizácie, aktualizovanej v  roku 
2015, patrí medzi epiteliálne mezen-
chymálne tumory pľúc ako samostatný 
typ [13]. Histologicky ide o komplexnú 
štruktúru s  prítomnými plazmatickými 
bunkami, vretenovitými bunkami, proli-
ferujúcimi myofibroblastami s eozinofil-
nou cytoplazmou spolu s kolagénovými 
vláknami, fibroblastami, lymfocytmi, 
eozinofilmi a  inými zápalovými bun-
kami  [14–16]. Mikroskopicky nebývajú 
prítomné nekrózy, atypické mitózy a ani 
vaskulárna infiltrácia  [5]. Imunohisto-
chemicky sa najčastejšie vyskytuje po-
zitivita na ALK-1 (anaplastic lymphoma 
kinase – proteín myofibroblastov), 
menej často býva pozitívny proteín 
S100, smooth muscle actin (SMA), dez-
mín, IgG4 a CD34 [1,8,14,17]. Transloká-
cia génu ALK, receptor pre tyrozín kinázu 
– inzulínový rastový faktor, nachádza-
júci sa na krátkom ramienku 2. chromo-
zómu (2p23), ktorý sa normálne vysky-
tuje v  centrálnom nervovom systéme, 
má pri imunohistochemickej pozitivite 
silnú onkogenetickú aktivitu, ktorá značí 
neopláziu  [18]. Voľbou liečby je kom-
pletná exstirpácia ložiska, ako prevencia 

lokálnej rekurencie nádoru  [2,9,15,17]. 
Pred definitívnym operačným rieše-
ním sa odporúča aj ihlová biopsia, a ná-
sledne po obdržaní histopatologického 
výsledku je možné naplánovanie defini-
tívnej terapie [1,4,9,10]. Pri nemožnosti 
kompletnej resekcie nádoru, vzhľadom 
na veľkosť či lokalizáciu, sa predope-
račne podáva skôr chemoterapia ako rá-
dioterapia  [12,17]. Pre riziko relapsu je 
dôležité aj dlhodobé sledovanie pa-
cientov  [1,4,12]. Po kompletnej resek-
cii sa 5–10-ročné prežívanie popisuje až 
v 89 % [1,3,11].

Kazuistika
Deväťročná pacientka prichádza do 
rajónnej nemocnice s  3  dni trvajúcou 
anamnézou dyspnoe a  bodavých bo-
lestí v  oblasti processus xiphoideus 
s propagáciou pod ľavý rebrový oblúk, 
bez ohľadu na polohu, či aktivitu, so 
spontánnym ústupom. Konvenčná RTG 
snímka hrudníka zobrazila ohraničené 
homogénne ložisko zníženej transpa-
rencie (veľkosti 50  ×  27 mm) v  oblasti 
horného pľúcneho poľa vpravo. V labo-
ratórnych parametroch bez elevácie zá-
palových markerov. Bronchoskopicky 
nález diskrétnych štrukturálnych zmien 
vpravo v oblasti stredného a dolného lo-
bárneho bronchu. V rámci diferenciálnej 
diagnostiky vylúčená atypická pneumó-
nia aj tuberkulóza, bronchoalveolárna 
laváž kultivačne negatívna. Indikované 
kontrastné CT vyšetrenie hrudníka s ob-
razom nepravidelného oválneho lo-
žiska nehomogénnej štruktúry (veľkosti 
4 × 2,3 × 3 cm) so škvrnito sa vysycujú-
cimi časťami a s hrubšími spikulami na 
povrchu v oblasti S3 segmentu horného 
pravého pľúcneho laloka, nasadajúceho 
na bronchus B3, ktorý je čiastočne ste-
notizovaný a obturovaný, a prechádza-
júceho na perikard a parietálnu pleuru, 
prítomné sú aj subpleurálne mikro-
noduly (obr.  1). Pre nejasnú etiológiu 
a  nemožnosť vylúčenia malignity boli 
doplnené vyšetrenia (onkomarkery, ul-
trazvuk brucha a kardiologické vyšetre-
nie) s fyziologickým nálezom. Následne 
vykonaná hrubo ihlová punkcia ložiska 
pod CT kontrolou. Histologicky nález ne-
jednoznačne abnormálne vaskularizo-
vaného myofibroblastického procesu 
so suspektným reaktívnym ale aj ná-

Obr. 1. Kontrastná CT hrudníka – nepravidelné oválne ložisko nehomogénnej štruk­
túry so škvrnito sa vysycujúcimi časťami v oblasti S3 segmentu horného pravého pľúc­
neho laloka, s prechádzaním na perikard a parietálnu pleuru s nasadaním na bronchus 
B3 (čiastočne stenotizovaný a obturovaný).



144

Zriedkavý histopatologický nález po pľúcnej resekcii u dieťaťa 

Klin Onkol 2021; 34(2): 142– 146

u pacientky je 0,80 g/ l (fyziologické roz-
medzie: 0,012–1,699 g/ l), je definitívna 
diagnóza IMT.

Sledovanie a ďalší priebeh
Vzhľadom na vylúčenie malígneho pro-
cesu, potvrdenie benígnej lézie v zmysle 
zápalového myofibroblastického ná-

tózy, mikronoduly sú negatívne. Záver: 
„Lézia nejasnej biologickej povahy, bez 
známok malignity, vykazujúca kombi-
novaný obraz s dominujúcou morfoló-
giou ALK negatívneho zápalového myo-
fibroblastického tumoru a menej aj črty 
IgG4 ochorenia.“ Následne po doplnení 
odberu sérového IgG4, ktorého výsledok 

dorovým charakterom. Preto bola indi-
kovaná rebiopsia, event. kompletná ex-
stirpácia. Pacientka bola preložená na 
Kliniku detskej chirurgie Národného 
ústavu detských chorôb a Lekárskej fa-
kulty Univerzity Komenského v  Brati-
slave za účelom operačného riešenia. 
Na objasnenie bližšieho charakteru pa-
tologického útvaru pravých pľúc, vzťahu 
k okolitým štruktúram a možnosti opera-
bility bolo doplnené PET/ CT vyšetrenie. 
Následne v celkovej anestézii posterola-
terálna torakotómia, identifikácia útvaru 
ovoidného tvaru a tmavočervenej farby 
na rozhraní segmentov S3 a S5 s nalie-
haním na perikard, ale bez jeho infil-
trácie (obr.  2). Tumor je dobre ohrani-
čený, tuhší, s dobre vyvinutou kapsulou, 
o veľkosti približne 4 × 3 × 3 cm, preto 
je technicky možná enukleácia in toto. 
Subpleurálne mikronoduly boli klino-
vito resekované a spolu s ložiskom boli 
odoslané na histologické vyšetrenie do 
Ústavu patologickej anatómie v  Mar-
tine. Pooperačný priebeh bez kompliká-
cií, pacientka afebrilná, postupne reali-
mentovaná a mobilizovaná, na 11. deň 
prepustená do domácej a ambulantnej 
starostlivosti.

Histológia
Ide o kompletnú exstirpáciu mikrosko-
picky polymorfnej až polyfázickej štruk-
túry s  rôznou celularitou, s  rôznym za-
stúpením vretenobunkovej populácie, 
zápalového plazmocytárneho infiltrátu 
a s intersticiálnou substanciou. Prevažne 
ide o chronicky zápalovo a abnormálne 
vaskularizované a  kolagenizované tka-
nivo s  myofibroblastickou populáciou, 
lymfoplazmocytárnou celulizáciou a vý-
raznou lymfoproliferáciou (obr. 3). Skôr 
pripomína vzhľad IMT. Pri dôkaze IgG4 je 
celkový počet týchto plazmocytov di-
fúzne po 33/1 HPF (high-power-field – 
veľké zorné pole), niekde aj 50/1 HPF. 
V  niektorých oblastiach je nález obtu-
račnej vasopatie a niektoré infiltráty sú 
typickejšie pre IgG4-patiu (obr. 4). Imu-
nohistochemicky sú vretenné bunky 
pozitívne na SMA, s výraznejšou expre-
siou CD68, negatívne na dezmín, pro-
teín S100 a CD246 (ALK). Pomocou fluo
rescenčnej in situ hybridizácie je dôkaz 
na translokáciu ALK génu negatívny. Nie 
sú prítomné nekrózy ani atypické mi-

Obr. 2. Peroperačný nález – ovoidné ložisko v oblasti S3 a S5 segmentu pravého hor­
ného pľúcneho laloka.

Obr. 3. Histológia inflamatórneho myofibroblastického tumoru pľúc: subpleurálne so­
lidizácia a hyalinizácia, masívna prímes plazmocytov, farbenie hematoxylínom a eozí­
nom, zväčšenie 20×.
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nových porúch citlivých na steroidy. Ide 
o zápalový proces zo spektra autoimu-
nitných chorôb, spadajúcich do skupiny 
tzv. sklerotizujúcich ochorení postihujú-
cich najmä starších pacientov, kam patrí 
autoimunitná pankreatitída, sklerotizu-
júca cholangitída, sklerotizujúce pro-
cesy v  pľúcach, pleure, pečeni a  mno-
hých iných orgánoch [14,16]. Etiologicky 
vzniká po úraze, infekcii, zápale, či ope-
rácii [8]. IPT sa môže vyskytovať v akej-
koľvek lokalizácii, pričom najčastejšie 
ide o postihnutie pľúc a orbity [21]. Kli-
nické prejavy aj diagnostický postup 
sú totožné ako pri IMT. Histologicky sa 
jedná o podobnú štruktúru, s  tým roz-
dielom, že počet plazmatických bu-
niek je vyšší, je prítomný aj infiltrát zá-
palového fibrosklerotického procesu, či 
vaskulopatia [14,16]. To dokazuje, že sa 
nejedná o  uniformný proces, ale hete-
rogénnu léziu, základom ktorej je rôzny 
stupeň fibróznej zápalovej reakcie [21]. 
Imunohistochemicky je typická pro-
dukcia IgG4  protilátok plazmatickými 
bunkami, ktorých hladina býva zvý-
šená aj v  sére, čo je dôležitá hodnota 
pri diferenciálnej diagnostike medzi IMT 
a  IPT  [14,16,19]. Pozitivita ALK-1, dez-
mínu, SMA, či CD34  je rovnako nešpe-
cifická ako pri inflamatórnom myofib-
roblastickom nádore [14]. Vzhľadom ku 
skutočnosti, že sa jedná o sklerotizujúce 
ochorenie, s  možnou autoimunitnou 
etiológiou, sú pri liečbe metódou voľby 
kortikosteroidy, ktoré bývajú efektívne aj 
pri parciálnych resekciách [8,16,19]. Zá-
palový pseudotumor nie je neoplázia, 
nemá malígny potenciál, ale vzhľadom 
na etiológiu je možná lokálna rekuren-
cia, no nie vždy je potrebná kompletná 
exstirpácia ložiska  [14,19]. K  nedorie-
šeným otázkam sa pripája aj súvis IMT 
a ALK-pozitivity. Väčšina autorov udáva, 
že spôsob liečby, riziko rekurencie a ma-
lígnej transformácie, žiadnym spôsobom 
neovplyvňuje fakt, či je tumor ALK-nega-
tívny alebo pozitívny [7,9,18,20]. Coffin 
et al v roku 2007 otvorili otázku, či bude 
niekedy možné nájsť vzťah medzi ALK-
-pozitívnymi génovými mutáciami a lieč-
bou, v  zmysle nájdenia inhibítora ALK, 
a  tým pádom primárne IMT liečiť kon-
zervatívne  [20]. Mnohí autori zistili, že 
pri zápalovom myofibroblastickom tu-
more, s dokázanou translokáciou génu 

benígneho pôvodu [9]. V minulosti bol 
často zamieňaný alebo synonymicky po-
menovaný ako inflamatórny pseudotu-
mor (IPT) [11]. Dnes už poznáme zásadný 
rozdiel, ktorý je dôležitý nie len v zvolení 
správnej liečby, ale aj v manažmente ďal-
šieho sledovania pacienta.  [7,14,16,19]. 
Tab. 1 znázorňuje patognomické odliš-
nosti medzi IMT a IPT. Zápalový pseudo-
tumor sa zaraďuje do spektra multiorgá-

doru pľúc a  kompletnú exstirpáciu lo-
žiska, nebola indikovaná onkologická 
liečba a  pacientka ostáva v  dlhodobej 
dispenzarizácii. Aktuálne je už vyše roka 
od operácie, a zatiaľ bez známok recidívy 
ochorenia. 

Diskusia
Zápalový myofibroblastický tumor pľúc 
je u  detí najčastejšou neoplázou pľúc 

Tab. 1. Diferenciálna diagnostika – inflamatórny myofibroblastický tumor (IMT)  
vs. inflamatórny pseudotumor (IPT).

IMT IPT

Charakteristika neoplázia reaktívna zápalová lézia

Vek deti starší ľudia

Sérum IgG – IgG +

Translokácia génu ALK ↑ 50 % ↓ 50 %

Histológia vretenovité bunky, fibroblasty, myofibroblasty, lymfocyty

↓ plazmatické bunky ↑ plazmatické bunky

flebitída – flebitída +

Imunohistochémia desmin, SMA, CD34 +/–

↑ 50 % ALK-1 ↓ 50 % ALK-1

↓ IgG4 ↑ IgG4

Terapia operácia kortikosteroidy

↑ zvýšenie, ↓ zníženie

Obr. 4. Histológia inflamatórneho myofibroblastického tumoru pľúc: subhraničná prí­
mes IgG4 pozitívnych plazmocytov, imunohistochémia na IgG4, zväčšenie 20×.
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ALK, je pri neresekabilných nádoroch 
metódou voľby práve inhibítor tyrozín-
kinázy – krizotinib, ktorý môže predĺžiť 
interval rizika rekurencie a docieliť kom-
pletnú remisiu ochorenia [2,19,22]. Táto 
nová možnosť liečby je však stále pred-
metom diskusie a štúdií.

Záver
Inflamatórny myofibroblastický tumor 
pľúc ako benígna neoplázia nejasnej 
etiológie, s  možnou lokálnou agresivi-
tou, avšak s  nižším metastatickým po-
tenciálom, sa vyskytuje najčastejšie 
u detí a adolescentov. Vzhľadom k dia-
metrálne odlišnému spôsobu liečby hrá 
jeho oddiferencovanie od zápalového 
pseudotumoru kľúčovú úlohu v  dia
gnosticko-terapeutickom algoritme. Me-
tódou voľby je kompletná chirurgická 
resekcia, s  možnosťou neoadjuvantnej 
liečby v  prípade topograficky nepriaz-
nivej lokalizácie. Pre riziko lokálnej reku-
rencie ochorenia je dlhodobá dispenza-
rizácia pacientov nevyhnutná.
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