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Nabtoniak wapniejacy Malherbe'a (pilomatrixoma) to rzadki guz macierzy wiosa.

Cel: celem opracowania jest prezentacja klinicznych przypadkéw nabtoniaka i analiza zmienno$ci jego obrazu.

Materiat i metody: spo$rdd niespetna 3500 pacjentéw operowanych w Klinice Okulistyki i Onkologii Okulistycznej w Krakowie
z powodu guzéw, w okresie ostatnich 10 lat, wyodrebniono 7-0sobowa grupe chorych z histologicznie potwierdzonym rozpozna-
niem pilomatrixoma. Dokonano retrospektywnej analizy ich histarii chordb, zwracajac szczegéing uwage na wspotwystepowanie
innych jednostek chorobowych, forme wazrastania guzéw i ich umiejscowienie oraz rodzaj terapii i jej skutecznos¢. Uzyskane
wyniki poréwnano z wynikami badan przeprowadzonych przez zespoly z innych o$rodkdw.

Whyniki: nabtoniaka wapniejacego Malherbe'a cechujg kliniczna réznorodnos$¢ i podobiefistwo do innych, znacznie czestszych
guzéw powiek. Zwykle przyjmuje on posta¢ guzka pojedynczego, nieduzego, ruchomego wzgledem podtoza, wolno rosnacego,
pokrytego niezmieniong skdra. Poza opisang klasyczng postacia zdarzaja sie guzy uszyputowane, olbrzymie, szybko rosnace, per-
forujace, jak rowniez guzy o nietypowej lokalizacji i mnogie.

Whioski: skutkiem klinicznej zmiennosci pilomatrixoma sg biedy diagnostyczne. Jedynym, pewnym i niezawodnym kryterium
pozostaje ocena patomorfologiczna.

nabfoniak wapniejgcy Malherbe'a, pilomatrixoma, guzy powiek, guzy okotooczodotowe.

Purpose: Malherbe's calcifying epithelioma is a rare hair matrix tumar.

The objective is to present clinical cases and to analyze the variability of its image.

Material and methods: Among nearly 3500 patients with ocular tumors operated during the last 10 years in the Department of
Ophthalmology and Ocular Oncology in Krakow we identified a group of 7 patients with histologically confirmed pilomatrixoma.
A retrospective evaluation of their medical history was performed, paying particular attention to the co-existence of other dise-
ases, form of growth and location of tumors, as well as treatment methods and their effectiveness. The results were compared
with other clinical studies.

Results: Malherbe’s calcifying epithelioma is characterized by clinical polymorphism and similarity to other much more frequent
eyelid tumors. It usually has the form of a single, small, movable, slowly growing nodule covered by intact skin. In addition to
the classic form described there are pediculated tumors, huge, fast-growing, perforating, as well as tumors in unusual locations
and multiple lesions.

Conclusions: The consequences of variation pilomatrixoma are clinical diagnostic errors. The one, sure and reliable criterion is
a histopathology evaluation.

Malherbe's calcifying epithelioma, pilomatrixoma, eyelid tumors, periorbital tumors.

Cel

PRACE ORYGINALNE

Nabtoniak wapniejgcy Malherbe’a jest guzem macierzy wto-
sa (pilomatrixoma, pilomatricoma), ktéry wywodzi sie z komérek
rozrodczych zewnetrznej pochewki korzenia mieszka wiosowe-
go (1-19). Ten tagodny guz wystepuje niezwykle rzadko. Zazwy-
czaj umiejscawia si¢ w skérze gtowy i szyi. Pierwsze przypadki
opisali Malherbe i Chenantais w 1880 r. Chociaz ich opracowa-
nie nie byto wolne od btedéw, niestusznie bowiem przypisali na-
btoniakowi pochodzenie gruczotowe, to nazwisko jednego z nich
pozostato uwiecznione w nazwie (1,2).

Celem pracy jest prezentacja klinicznych przypadkéw nabfo-
niaka wapniejgcego Malherbe'a i analiza zmiennosci jego obrazu.

Materiat i metody

W bazie danych wynikéw badan histopatologicznych
wszystkich chorych leczonych operacyjnie w Klinice Okulistyki
i Onkologii Okulistycznej UJ CM w Krakowie w latach 2000-
—2009 wyszukano pacjentéw z potwierdzonym histopatolo-
gicznie rozpoznaniem nabfoniaka wapniejagcego Malherbe'a
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i przeprowadzono retrospektywng ocene ich historii chordb.
Analizowano wyniki badan — podmiotowego, przedmiotowego
— i rodzaj zastosowanej terapii. W wywiadzie zwracano uwage
na klinicznie istotne wspéfistnienie innych choréb, w badaniu
przedmiotowym — na typ wzrastania guzoéw i ich umiejscowie-
nie. Nastepnie poddano ocenie przebieg terapii i jej skutecz-
nos¢.

Wyniki

Sposréd 3478 chorych operowanych w okresie od
1.01.2000 r. do 31.12.2009 r., u ktérych uzyskany materiat pod-
dano badaniu histopatologicznemu, zidentyfikowano 7 chorych
(0,2%) z rozpoznaniem nabtoniaka wapniejacego Malherbe'a.

W kategorii pici 7-osobowa grupa pacjentéw operowanych
w latach 2002-2007 sktadata sie z 4 kobiet (57%) i 3 mezczyzn
(43%), natomiast w kategorii wieku — z 4 dzieci i 3 dorostych
(wiek pacjentéw wahat sie od 3 lat do 68 lat, $rednia wieku
wynosita 25,8 roku).

U zadnego z chorych nie stwierdzono wspdfistnienia nabto-
niaka wapniejagcego z zespotem Turnera, zespotem Gardnera,
dystrofia miotoniczng, trisomig IX, zespotem Rubinsteina-Tay-
biego, sarkoidoza czy objawem Raynauda. Badane dzieci byty
ogobInie zdrowe, a u dorostych wspétwystepowaty schorzenia
takie jak: nadcisnienie tetnicze (2 osoby), choroba niedokrwien-
na serca (2 osoby), choroba zwyrodnieniowa stawdéw (1 oso-
ba), alergia (1 osoba), wole tarczycy (1 osoba), wada serca
(1 osoba), nerwica (1 osoba), opéznienie umystowe (1 pacjent).
Sposréd wszystkich badanych jedna osoba zgtaszata doznanie
urazu w tej okolicy, w ktdrej nastepnie rozwinat sie guz.

U wszystkich pacjentéw stwierdzono pojedyncze zmiany
rozrastajace sie podskoérnie. Byly one zlokalizowane w obrebie
gornej powieki u 5 oséb (71,4%), w powiece dolnej u 1 osoby
(14,28%) i w okolicy kata przysrodkowego u 1 osoby (14,28%).
Wielko$¢ guzéw wahata sie od 4 mm x 4 mm do 40 mm x
25 mm, $rednio $rednica guzéw wynosita 10 mm. Okres wzro-
stu guzéw miescit sie w przedziale 3-10 miesiecy. Sredni czas,
ktdry uptynat od zauwazenia guzka do operacji, to 5,7 miesiaca.

W rzucie guza u 2 osdb skéra wykazywata cechy zapalenia,
u 1 osoby wystapito owrzodzenie, u 1 osoby guzkowi towarzy-
szyly podskérne krwawienia, u 3 oséb guzy mialy niebiesko-
fioletowe zabarwienie i u 2 oséb widoczne byly przeswitujace
naczynia krwiono$ne w skérze nad zmiang. W 3 przypadkach
skdra nad guzkiem pozostata niezmieniona. Klinicznie wszyst-
kie zmiany zostaty zakwalifikowane jako guz powieki badz kata
przy$rodkowego, a w diagnostyce réznicowej nabtoniaka wap-
niejgcego Malherbe'a brano pod uwage cyste powieki, gradéw-
ke, naczyniaka, obecno$¢ kleszcza i zmiany zapalne (ryc. 1, 2).

U wszystkich chorych zastosowano leczenie chirurgiczne,
ktdre polegato na radykalnym usunigciu guza. Dwa zabiegi wy-
konano w znieczuleniu miejscowym i sedoanalgezji, natomiast
w 5 przypadkach zastosowano znieczulenie ogélne ze wzgledu
na wiek czworga dzieci i niedorozw6j umystowy jednego z pa-
cjentéw.

Po wczes$niejszej kauteryzacji okolicznych naczyn wycinano
zmiany. Nastepnie przymrazano powstatg loze i zszywano skére
szwami pojedynczymi (Mersilk). W jednym przypadku z uwa-
gi na wielko$¢ guza konieczne byto wykonanie zabiegu rekon-
strukcyjnego z wolnym przeszczepem ptata skdrnego i operacja

Ryc. 1. Guzek dolnej powieki prawego oka. Niewielka podskérna zmiana
z widocznymi poszerzonymi naczyniami w obrebie pokrywajgcej
ja skory.

Fig. 1. Nodule of the lower eyelid of right eye. A small, subcutaneous

tumor with visible dilated vessels in the skin over the lesion.

Ryc. 2. Nabfoniak wapniejgcy Malherbe’a okolicy kata przysrodkowego
lewego oka.

Fig. 2. Malherbe’s calcifying epithelioma of the medial angle of the
left eye.

plastyczna. Sr()doperacyjnie nie stwierdzono zadnych powiktan.
Gojenie w okresie pooperacyjnym przebiegato prawidtowo. Oce-
na histopatologiczna u wszystkich chorych wykazata utkanie ty-
powe dla nabtoniaka wapniejgcego Malherbe'a (pilomatrixoma).

W zadnym z przypadkéw nie wystagpita wznowa. U jedne;
pacjentki 5 lat po zabiegu w sgsiedztwie blizny pooperacyjnej
pojawit sig czerwony guzek — na podstawie obrazu klinicznego
wykluczono wznowe.

Dyskusja

Nabtoniak wapniejgcy Malherbe’a nawet dla do$wiadczone-
go lekarza moze by¢ diagnostyczng putapka. Jest to guz rzad-
ko spotykany w praktyce okulistycznej. W jego klasycznym,
klinicznym obrazie stwierdza sie obecno$¢ pojedynczego, nie-
duzego, dobrze odgraniczonego, ruchomego wzgledem podtoza
guzka, nad ktérym pokrywajgca go skdéra moze wykazywac réz-
norodne nieprawidfowo$ci. Guz ma zazwyczaj spoistg strukture,
ro$nie powoli do czasu, gdy osiggnie $rednice 3 cm, po czym
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twardnieje ,na podobienistwo kosci” (1-4). Jednak jego wyglad
bywa bardzo réznorodny i zwodniczy. Poza opisang klasyczng
postacig pilomatrixoma zdarzajg sie guzy uszyputowane, olbrzy-
mie, szybko rosngce, perforujace, guzy o nietypowej lokalizacji
i mnogie (5-10). Znamienny dla nabtoniaka Malherbe’a kliniczny
polimorfizm ujawnit si¢ réwniez w naszym materiale. W rzucie
zmiany u 2 osob skdra wykazywata cechy zapalenia, u 1 oso-
by wystapito owrzodzenie, w kilku przypadkach widoczne byty
prze$witujace naczynia krwiono$ne, krwawienia podskérne
lub guzki miaty niebieskofioletowe zabarwienie. W literaturze
zwraca uwage istniejgca zazwyczaj duza rozhiezno$¢ miedzy
wstepnymi rozpoznaniami przedoperacyjnymi a wynikami analiz
histopatologicznych. W przypadku pilomatrixoma trafno$¢ kli-
nicznych rozpoznan miesci sig¢ w przedziale 28,9-82% (2,11-14).

Nabtoniaka Malherbe'a cechuje bimodalny rozktad zachoro-
walno$ci. Chociaz jest schorzeniem wystepujacym najczesciej

u dzieci i mfodych dorostych (40% nabtoniakéw wystepuje w 1.
dekadzie zycia, a kolejne 20% w 2. dekadzie), moze rozwing¢ sie
w kazdym wieku. Drugi szczyt zachorowan przypada na 6. i 7.
dekade zycia (11,15). Zaréwno kliniczna wielopostaciowos$¢, jak
i predylekcja do wystepowania u mfodych pacjentéw znajdujg
odzwierciedlenie w naszym materiale (tab. I).

Wedtug pismiennictwa guz czesciej rozwija sie u kobiet niz
u mezczyzn, w stosunku 2: 1 (1,2,16). Jednak w materiale Lana
i wsp., analizujgcym 179 przypadkéw nabtoniaka wapniejacego
Malherbea gtowy i szyi, proporcja ta ma warto$¢ 0,97: 1 (12).
W naszym materiale stosunek liczby kobiet do mezczyzn wyno-
si1,3:1.

Chociaz w licznych artykutach spotyka sie doniesienia
0 powigzaniu nabtoniaka wapniejgcego z takimi jednostkami
jak zespdt Turnera, zesp6t Gardnera, dystrofia miotoniczna, tri-
somia IX, zespdt Rubinsteina-Taybiego, sarkoidoza czy objaw

Nr/ | Pteé¢/ Wiek/

Oko/ Eye
umiejscowienie/

Charakterystyka kliniczna/

Data zabiegu/

Efekt kliniczny/

No @ Sex/Age Localization Clinical appearance Date of surgery Clinical effect
guzek 5 mm x 5 mm, przesuwalny wzgledem otaczajgcych rana zagojona per
1 M/ 3 PO/ powieka gérna/ | tkanek; skdra nad guzkiem niezmieniona/ tumor 5 mm maj 2007 r/ | primam; bez wznowy/
M/ 3 RE/ superior eyelid x 5 mm, movable relative to the surrounding tissue, overly- May 2007 healing over,
ing skin is not changed no recurrence
guzek 4 mm x 5 mm, twardy, przesuwalny wzgledem pod- .
. toza; w trakcie wysitku fizycznego guzek ciemnieje, staje _ rana zagojona per
K/ 6 PO/ powieka dolna/ L - . . ! Kwiecien 2006 r./ | primam; bez wznowy/
2 Ll . sig fioletowy i powigksza si¢/ tumor 4 mm x 5 mm, hard, X :
F/ 6 RE/ inferior eyelid . ! o X . April 2006 healing over,
mobile relative to the ground; during physical exertion the
. no recurrence
tumor becomes violet and enlarges
guzek 5 mm x 7 mm, sino prze§wiecajacy przez skore, nad
nim owrzodzenie ze strupkiem, w wywiadzie pierwotnie
przebarwienie i zaczerwienienie, po 1 miesigcu zgrubienie rana zagojona per
3 K/ 8 PO/ powieka gérna/ | i zmiana barwy na niebieska/ tumor 5 mm x 7 mm, with Marzec 2002 r./ | primam; bez wznowy/
F/ 8 RE/ superior eyelid blue transparent through the skin, above it an ulceration March 2002 | healing over,
with scab medical history: primary discoloured, red lesion, no recurrence
after 1 month thickening and change of the colour; the
lesion becomes blue
rana zagojona per
4 M/ 11 PO/ powieka gérna/ | guzek 5 mm x 5 mm, ruchomy wzgledem podtoza/ wrzesien 2007 r./ | primam; bez wznowy/
M/ 11 RE/ superior eyelid tumor 5 mm x 5 mm, mobile relative to the ground Sept 2007 healing over,
no recurrence
> i rana zagojona per
M/ 25 LO/ powieka gérna/ L mm X 1,0 i d_osc G przes_uw_alny wzgle maj 2005/ | primam; bez wznowy/
5 : : dem podtoza, skéra nad nim nieco zaczerwieniona/ tumor :
M/ 25 LE/ superior eyelid . . L May 2005 healing over,
10 mm x10 mm, dense, mobile, overlying skin is red
no recurrence
guz 40 mm x 25 mm, siny, twardy, przesuwalny wzgledem
podtoza, z poszerzonymi naczyniami na powierzchni, prze- rana zagojona per
K/60 PO/ powieka gérna suwajacy iz k_u gorze, powodulqcy 0 pialle e Luty 2002 r./ | primam; bez wznowy/
6 F/60 RE/ superior eyelid pod skdrg w rzucie guza i w sgsiedztwie wylewy/ tumor Feb 2002 healing over
40 mm x 25 mm, blue, hard, mobile, with dilated capilla- !
. ; . e no recurrence
ries, moving the eyebrow upward, causing the sinking of
eyelid; hemorrhages in the overlying skin and beside
OL/ okolica kata rana zagojona per
7 K/68 wewnetrznego/ guz 13 mm x 8 mm z przeswitujgcymi naczyniami krwiono- luty 2005/ | primam; bez wznowy/
F/68 LE/ region of medial | $nymi/ tumor 13 mm x 7 mm with visible capillaries Feb 2005 healing over,
canthus no recurrence
K — kobieta, M — mezczyzna, PO — prawe oko, LO — lewe oko/ F — female, M — male, RE — right eye, LE — left eye
Tab.l. Wyniki badania omawianej grupy pacjentow.
Tab.l. Results of physical examination of this group of patients.
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Ryc. 3. Preparat barwiony hematoksyling — eozyna. Od strony prawej wi-
doczny podskdrny guzek, z obwodowo pofozong strefg komérek
zywych, a idgc ku stronie lewej — kwasochtonne masy obumiera-
jacych komérek (powigkszenie 100x).

Preparation stained with hematoxylin — eosin. From the right
side you see a nodule under the skin, with peripherally loca-
ted zone of living cells, and going toward the left zone of dying
cells (enlargement 100x).

e W S

Fig. 3.

Ryc. 4. Preparat barwiony hematoksyling — eozyna. Ta sama zmiana, kto-
ra zaprezentowano na ryc. 3. (powigkszenie 100x).

Preparation stained with hematoxylin — eosin. The same nodu-
le, which presented in figure number 3 (enlargement 100x).

Fig. 4.

Raynauda (1,13,16), to u naszych pacjentéw nie stwierdzilismy
wspotwystepowania zadnej z tych choréb. Sposréd wszystkich
badanych jedna osoba zgtaszata doznanie urazu w tej okolicy,
w ktdrej nastepnie rozwinat sie guz. Jednak dostepne opraco-
wania nie potwierdzajg zwigzku przyczynowo-skutkowego mie-
dzy urazami a pilomatrixoma (1).

U ponad 70% naszych pacjentéw guzek wystepowat
w obrebie gérnej powieki, podobne byty wyniki innych bada-
czy, ktére w przypadku okotooczodotowej lokalizacji tych zmian
wskazywaty na ich predylekcje do powieki gérnej i okolicy brwi
(3,4,14,15).

Ryc. 5. Preparat barwiony hematoksyling — eozyng. Widoczne dwie
zmiany. Od zewnatrz komérki zywe, idac ku centrum zmiany ,ko-
morki cienie” i komorki catkowicie zmumifikowane (powigkszenie
200x).

Preparation stained with hematoxylin — eosin. Two nodules vi-
sible. From outside the cells alive, walking toward the center
the “ghost cells” are visible and the cells completely mummi-
fied (enlargement 200 x).

Fig. 5.

Preparat barwiony hematoksyling — eozyna. Guzek w catosci (po-

Ryc. 6.
wigkszenie 50x).
Fig. 6. Preparation stained with hematoxylin — eosin. Nodule in its in-

tegrity (enlargement 50 x).

Postepowanie terapeutyczne, ktére jest rekomendowane
na $wiecie, to chirurgiczne wyciecie z marginesem zdrowych
tkanek. Wznowy sa niezmiernie rzadkie i wg pismiennictwa
wynoszg 0-6% (1,3,4,11,12). Dotychczas nie opisano samoist-
nej regresji guza. Rokowanie jest dobre. Wyjatkowo zdarza sig
zlosliwa transformacja, ktdrej efektem jest pilomatrix carcinoma
— nowotwor ztosliwy, szerzacy sie zaréwno poprzez naciekanie
sgsiadujacych tkanek, jak i dajgcy odlegte przerzuty.

Obraz morfologiczny nabtoniaka wapniejgcego Malherbe’a
bywa bardzo zréznicowany i zalezy od stadium rozwoju (po-
dziat wg Kaddu). Guz rozwija sie w glebszych warstwach skéry

Klinika Oczna 2011, 113 (7-9)
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Preparat barwiony hematoksyling — eozyng. Na obwodzie strefa
komérek zywych, ktore idac ku stronie prawej, ulegajg stopnio-
wej mumifikacji, a w centrum komérki zmumifikowane. Na po-
graniczu obu stref tzw. ,.komérki cienie” (powigkszenie 100x).
Preparation stained with hematoxylin — eosin. Zone on the pe-
riphery with living cells, going to the right- hand side are with
the progressive mummification, mummified cells in the center.
On the border between the two zones, the so- called “ghost
cells” (enlargement 100x).

Ryc. 7.

Fig. 7.

lub w tkance podskérnej. Otacza go wtidknista torebka. Zasad-
niczy element obrazu histopatologicznego stanowig zatopione
w macierzy nieregularne gniazda komoérek o specyficznej struk-
turze. W centrum takiego gniazda znajdujg sie uznawane za pa-
tognomoniczne dla nabtoniaka ,komérki cienie” (“ghost cells”),
cechuja sie one kwasochtonng cytoplazmg i niebarwigcym sie
wskutek utraty DNA jagdrem. Obwodowe utkanie tworza komér-
ki bazaloidalne o wysokiej aktywnos$ci mitotycznej, barwigce sie
na ciemno, z silnie zasadochtonnymi, matymi jadrami. Miedzy
tymi dwiema warstwami znajdujg sie ,.komérki przej§ciowe”, sg
one posrednim stadium w procesie apoptozy komoérek bazalo-
idalnych, ktérej finalny produkt stanowig ,komarki cienie”. Cze-
sto obserwuje sie reakcje typu ,dookota ciata obcego”. W 75%
w centrum guza wystepuja zwapnienia. W 15-20% zdarzaja sie
przypadki metaplazji kostnej. Opisywano réwniez obecno$¢ me-
laniny w strukturze nabtoniaka (3,4,13,14,15,17) (ryc. 3-7).

Ze wzgledu na rzadkie wystepowanie pilomatrixoma trudno
zgromadzi¢ odpowiedni materiat badawczy. Spektakularnie duze
opracowanie dotyczace badan na ten temat, obejmujacych gru-
pe 336 dzieci, powstato w Szpitalu Dziecigcym w Los Angeles
(11). Podstawg artykutu byta analiza 346 guzéw usunietych
w ciagu 11 lat (1991-2001). Autorzy publikacji zwracaja uwage
na duzg czesto$¢ wystepowania pilomatrixoma u dzieci i niski
wskaznik wiarygodnosci klinicznych rozpoznan w przypadku
tego nowotworu (tylko 28,9% zgodnosci klinicznych i histopa-
tologicznych diagnoz). Przedstawiony w niej obraz chorobowy
i leczenie sg podobne jak w naszym materiale. W literaturze
okulistycznej zazwyczaj sg opisywane pojedyncze przypadki.
Najwigksze opracowanie okulistyczne dotyczy 17-osobowej
grupy chorych (18). Réwniez tu autorzy zwracajg uwage na
duza liczbe btednych rozpoznan klinicznych — najczesciej pilo-
matrixoma jest mylona z cystg dermoidalng, cystq fojowa badz

kaszakiem — i podkre$lajg konieczno$¢ uwzglednienia nabtonia-
ka Malherbe’a w diagnostyce rdéznicowej guzéw szczegéinie
gérnej powieki i okolicy brwi.

Whioski

Przedstawiony materiat wskazuje na kliniczng zmienno$¢
pilomatrixoma i podobienstwo do innych, znacznie cze$ciej wy-
stepujacych guzéw. Jednoznaczng odpowiedz daje dopiero ba-
danie patomorfologiczne.

Dla lekarza okulisty szczegdlnie podejrzane powinny by¢
guzki o wzmozonej konsystencji, zlokalizowane w skérze gor-
nej powieki badZz w okolicy brwi, wystepujgce u mtodych pa-
cientéw w 1. i 2. dekadzie zycia. Istotne jest, aby zachowaé
czujno$¢ i w pore wychwycié te zmiany, ktdére nalezy usungé
chirurgicznie, zweryfikowaé je histopatologicznie ze wzgledu
na gtéwnie miejscowa, a wyjatkowo rzadko mogaca wystapié
réwniez ogdlng ztosliwos¢.
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