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Pacientem byl ¢tyfmési¢ni chlapec, ktery se dostavil na
na$i ambulanci pro klinicky jasny kongenitalni heman-
giom na levém stehné ke zvazeni terapie laserem. Sou-
¢asné jsme béhem vySetteni zjistili na distalnich ¢ldncich

Obr. 1
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4.a5. prstu pravé ruky dva ohranicené, polokulovité, $iroce
ptisedlé, tuhé hrboly normalni barvy 10-12 mm veliké.
Ty se objevily zahy po narozeni a postupné se zvétsovaly
(obr. 1). Jiné kozni projevy kromé jiz zminéného heman-
giomu nemél. Chlapec se narodil v terminu, z prvni, fy-
ziologické gravidity, s normalni poporodni adaptaci. Jeho
32letd matka byla lé¢end pro hypotyredzu. Otec, 46 let,
byl zdréav. Sourozence nemél zadné. Provedli jsme biopsii
pribojnikem z projevu na mali¢ku.

Obr. 4
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HISTOPATOLOGICKE VYSETRENI

Epidermis je akantotickad s ostfej$imi ¢epy zasahujici-
mi do koria, krytd mirnou hyperkeratézou a ma zfetelné
stratum granulosum. V rozsahu celého koria je souvis-
1é zmnozeni vretenitych myofibroblastt a v nékterych
jsou v blizkosti jadra eozinofilni cytoplazmatické inkluze
(ptipominajici erytrocyt) (obr. 2, 3, 4). Ztlustéla vazivova
vlakna maji rohozkovité usporadani. V nékterych papi-
lach jsou dilatované kapilary. Mitézy zachycené nejsou.

Zavér
Infantilni digitdlni fibromatéza (IDF).

PRUBEH

Sonografické a RTG vySetfeni prokazala avaskularni 1ézi bez
patrné pritomnosti kosti. Chirurgem pldnované vysetfeni mag-
netickou rezonanci v celkové anestezii rodi¢e odmitli. Plasticky
chirurg ob¢ léze excidoval a plochy prekryl koznimi $tépy z le-
vého podbiisku. Rany se zhojily bez komplikaci (obr. 5). K chi-
rurgickému feSeni jsme pristoupili z obavy poskozeni ristu
prstit ruky a prevenci jejich pfipadnych deformit. V nasleduji-
cich $esti mésicich doslo k recidivé, kdy se v okraji transplantatu
objevily 3-4 mm veliké papuly; které ale nebolely a nemély vliv
na hybnost postizenych prsti. Po domluvé s rodici byl proto
zvolen konzervativni postup s pravidelnymi kontrolami.

Obr. 5. Nélez po excizi

DISKUSE A STRUCNY PREHLED

Infantilni digitalni fibromatoza

Infantilni digitdlni fibromatéza (digitilni fibromatéza
détského véku, recidivujici digitalni fibrézni tumor détského
véku ¢i ,inclusion body* fibromatéza) je vzacny nalez pattici
do skupiny nadorii a nddor napodobujici proliferace fibrézni
tkéné. Poprvé byl tento nalez popsan Reyem v roce 1965 [17].
Jak plyne i z ndzvu, vyskytuje se vyhradné u déti, a to nejcastéji
jiz v prvnim roce zivota. U 30 % pacientil se jedna o kongeni-
talni 1éze [2, 8]. Vznik u starSich déti a dospélych je nesmirné
vzacny. Laskin et al. popsali ¢astéjsi vyskyt u chlapct na za-
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kladé 57 vySetfenych pacientu [8]. Léze je obvykle solitarni,
nékdy soucasné nebo nasledné vznika dal$i na jiném prstu.
Témét nikdy neni nalez na palcich. Ojedinéle byly popsany
iptipady s projevy na predlokti [15] a na prsou [14].

Jedna se o jednotlivé, méné ¢asto mnohocetné splyvajici,
tuhé hladké polokulovité papuly az noduly barvy normal-
ni kize nebo lehce nacervenalé. Velikost nadorti obvykle
nepresahuje 2 cm. Vyskytuji se téméf vzdy na hibetnich
stranach distalnich ¢lankd prsttt nohou i rukou. Mensi
1éze jsou asymptomatické, vétsi mohou pri pohybech bolet
a ovliviiovat hybnost v kloubech.

Diagndza je zalozena na korelaci klinického a histolo-
gického vysetteni. Histologicky se v celém koriu a nékdy
i podkozi najdou navzdjem propletené svazky kolagennich
vlaken a vietenitych bunék, které mohou byt v horni ¢asti
vertikalné orientované. Jadra bunék maji ovalny nebo pro-
taZeny tvar a ojedinéle se najde i mit6za. Nejsou pritomny
bunéné atypie. Cytoplazma téchto bunék splyva s okol-
nim kolagenem a typickym znakem je pfitomnost malych
eozinofilnich inkluznich télisek. Tato téliska méf{ 2-10 um
v priméru a vidime je jako malé svétle cervené skvrny peri-
nuklearné a v barveni hematoxylinem-eozinem se podobaji
¢ervenym krvinkdm. Nejlepsi zobrazeni je pfi pouziti kyse-
lého trichromu podle Massona, kde se zobrazuji jako jasné
¢ervend na modrém pozadi [4, 8, 9] nebo jako purpurova
v barveni PTAH (angl. PhosphoTungstic Acid-Hematoxy-
lin, Mallory). Pocet téchto télisek kolisa, mohou i chybét,
PAS a imunohistochemické barveni neni pfinosné [4].

Proliferujici bunky jsou myofibroblasty a inkluzni té-
liska jsou tvofena amorfnim a granularnim materialem
s rozeznatelnymi mikrofilamenty [7, 10, 11, 13]. Vi se, Ze
neni zadna tendence k malignimu chovani.

Vek pacientt, lokalizace projevii a typicky histologicky
nélez by nas mély na tuto diagndézu privést pomérné pre-
svédcivé. Diferencidlni diagnostika zahrnuje dal$i détska
fibroproliferativni onemocnéni jako détskd fibromatdza,
lipofibromatdza, kalcifikujici aponeuroticky fibrom nebo
palmoplantarni fibromatéza [5, 9]. Déle je mozné uvazovat
o keloidu, pachydermodaktylii a osteodysplazii.

V minulosti se pomyslelo na maligni povahu IDE, proto
byla 1é¢ba vice invazivni. Redenim byla chirurgickd excize &
dokonce amputace postizenych prsti [2, 9]. V soucasnosti
se upfednostiiuje konzervativni postup s pravidelnymi kon-
trolami [9]. K chirurgickému feseni se pfistupuje v ojediné-
lych ptipadech pfi bolestivosti 1ézi, deformitach prsttt nebo
poruchach hybnosti prstl [3]. Zdrzenlivost v indikaci chi-
rurgického feSeni vychdzi také ze zkuSenosti, Ze se Casto ob-
jevuje recidiva, a to az u 75 % pripadii v casovém odstupu od
dvou tydna do Sesti let [2]. U vétsiny pacientti vSak dochdzi
v pribéhu dalsich let ke spontanni regresi nalezu [11]. Né-
které studie popisuji regresi bez ¢asné recidivy také po intra-
lezionalni aplikaci kortikosteroid a fluorouracilu [6, 9, 12].

ZAVER

Infantilni digitalni fibromatdza je vzacné benigni onemocné-
ni. Na spravnou diagndzu by nés mél navést vék pacienta, loka-
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lizace a histologické vySetfeni. Vétsina 1ézi spontanné regreduje
béhem 2-3 let. V soucasné dobe je proto volen spise konzerva-
tivni postup a k chirurgické 1é¢bé se pristupuje jen ve vyjimec-
nych pripadech, kdyz se objevuji poruchy funkce postizenych
prstil. Prognéza onemocnéni je dobra, bez trvalych nasledki.

SOUHRN

Infantilni digitalni fibromatdza - stru¢ny prehled

Autofi popisuji pripad ¢tyfmési¢niho chlapce. Pri vy-
$etfeni na distalnich ¢lancich 4. a 5. prstu pravé ruky mél
dva hrboly, které byly pfitomné od narozeni a postupné
se zvétSovaly. Histologické vySetfeni prokazalo diagnézu
infantilni digitalni fibromatdzy. Projevy byly chirurgicky
odstranény a defekty kryty koznim $tépem. Sest mésict
po vykonu doslo k recidivé v kraji §tépu. Autofi poskytuji
soucasny prehled poznatkid o tomto onemocnéni.

Klic¢ovd slova: infantilni digitalni fibromat6za u kojence
- excize - recidiva po 6 mésicich - prehled

SUMMARY

Infantile Digital Fibromatosis - Minireview

The authors describe a case of a four month old boy.
When examined, he showed two nodules on the distal
phalang of th 4th and the 5th fingers of the right hand,
which were present from birth and were gradually in-
creasing in size. Histological examination established
a diagnosis of infantile digital fibromatosis. Manifesta-
tions were surgically removed and defects covered by
a skin graft. Six months after the procedure there was
a relapse on the peripheral border of the graft. The au-
thors provide a current overview of this disease.

Key words: infantile digital fibromatosis in an infant —
excision - relapse after 6 months - overview
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