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Streszczenie
Wstęp: Fibroblastoma desmoplasticum (collagenous fibroma) jest rzadkim, łagodnym guzem tkanek mięk-

kich. Dotąd opisano w literaturze około 120 przypadków. Najczęstszą lokalizacją jest tkanka pod-
skórna kończyn i szyi. Występuje najczęściej u mężczyzn, w piątej i szóstej dekadzie życia. Zwykle
jest to dobrze odgraniczony, sprężysty, wolno rosnący, niebolesny guz. Leczeniem z wyboru jest
proste chirurgiczne usunięcie. Nie zaobserwowano nawrotów.

Opis przypadku: 21–letni mężczyzna został przyjęty do kliniki celem diagnostyki przewlekłej, uogólnionej limfadeno-
patii, z towarzyszącym stanem podgorączkowym. W wywiadzie podał występowanie powiększają-
cego się od paru miesięcy niebolesnego guza na przyśrodkowej stronie lewego uda. Palpacyjnie,
w obrębie mięśni przyśrodkowej części uda, stwierdzono obecność sprężystego guza o wymiarach
17x22x22 mm, nieprzesuwalnego względem podłoża. W USG wykazano litą, niejednorodnie hipo-
echogenną zmianę ogniskową o gładkich obrysach i własnym unaczynieniu, bez cech naciekania
otoczenia. Usunięto guz z marginesem przylegającego mięśnia i przekazano do badania histopato-
logicznego. Na podstawie obrazu mikroskopowego rozpoznano fibroblastoma desmoplasticum.

Wnioski: Należy różnicować fibroblastoma desmoplasticum z guzami tkanek miękkich o gorszym rokowaniu.

Słowa kluczowe: fibroblastoma desmoplasticum, collagenous fibroma, guz tkanki podskórnej

Abstract
Background: Desmoplastic fibroblastoma (collagenous fibroma) is a rare, benign soft tissue tumor. In the literature,

only about 120 cases have been reported. The most common location is within the subcutaneous
tissue of the proximal extremities and the neck. Most often it is seen in men in the 5th and 6th

decades of life. Typically it is well circumscribed, firm, painless, and slow-growing. The treatment of
choice is simple excision with no recurrences having been documented in the literature.

Case Report: A 21 year old man was seen in the clinic because of chronic systemic lymphadenopathy and low-
grade fevers. The patient reported a painless mas on the medial side of his right thigh which had
been increasing in size over the last several months. On palpation a 17x22x22 mm firm, immobile
mass was noted on the medial aspect of the thigh. An ultrasound showed a solid, heterogeneously
hypoechoic, vascularized mass which was not felt to be infiltrated. The tumor and adjacent mus-
cles were removed and submitted for histopathological study. Based on microscopic evidence, a
desmoplastic fibroblastoma was diagnosed.

Conclusions: It is important to exclude tumors with significantly poorer prognosis prior to diagnosing desmoplastic
fibroblastoma.
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Wstęp
Fibroblastoma desmoplasticum (collagenous fibroma) jest
łagodnym guzem tkanek miękkich. Opisany został po raz
pierwszy w 1995 roku przez Evansa i wsp. [1]. Guz znany jest
również pod inną nazwą - collagenous fibroma - wprowadzo-
ną w 1996 roku przez Nielsena i wsp., zdaniem jej autorów
lepiej odzwierciedlającą utkanie histologiczne i łagodny cha-
rakter guza [2]. Obie nazwy stosowane są zamiennie.

W anglojęzycznej literaturze do tej pory opisano około
120 przypadków fibroblastoma desmoplasticum. Guz ten wy-
stępuje dwa i pół razy częściej u mężczyzn niż u kobiet [3].
Opisywany był u osób w każdym przedziale wiekowym, naj-
częściej jednak między 40. a 60. rokiem życia (mediana 50
lat) [4, 5]. W większości przypadków badacze opisywali go
jako niebolesny, sprężysty, dobrze odgraniczony guz umiej-
scowiony w tkance podskórnej lub - rzadziej - w obrębie
mięśni poprzecznie prążkowanych, skóry, ścięgien i rozścię-
gien [6]. Około 1/4 guzów dotyczy mięśni szkieletowych [5].

Studium 63 przypadków przeprowadzone przez Mietti-
nena i Fetscha pokazało, że fibroblastoma wykazuje predy-
lekcję do kończyn górnych (32% przypadków), dolnych (28%
przypadków) i okolicy szyi (14% przypadków) [5]. Może
jednak występować w obrębie niemal każdej okolicy ciała.
Opisano pojedyncze przypadki guzów w obrębie czoła, gru-
czołu łzowego, ślinianki przyusznej, błony śluzowej jamy
ustnej, podniebienia, języka, powłok jamy brzusznej, trzustki,
kręgów, a także wewnątrz stawu biodrowego [7–9]. Średni-
ca opisywanych guzów waha się od 1 do 23 cm i najczęściej
wynosi około 3 cm [5].

Fakt, iż fibroblastoma desmoplasticum opisano po raz
pierwszy stosunkowo niedawno oraz że jak dotąd opubliko-
wano małą liczbę przypadków, pozwala wysnuć przypusz-
czenie, iż guz ten ma niską rozpoznawalność. Przyczyniać
się do tego może brak typowej lokalizacji oraz nieobecność
dolegliwości bólowych. Prezentowany przypadek ma na celu
zwrócenie uwagi diagnostów na ten rzadki, ale dobrze roku-
jący guz, oraz wskazanie kierunków różnicowania z innymi,
częściej występującymi guzami tkanek miękkich.

Opis przypadku
21–letni mężczyzna został przyjęty do Kliniki Chorób We-
wnętrznych, Zawodowych i Nadciśnienia Tętniczego w celu
diagnostyki przewlekłej, utrzymującej się przez około 4 mie-
siące, uogólnionej limfadenopatii z towarzyszącym stanem
podgorączkowym. Przy przyjęciu stan pacjenta był dobry.
W badaniu fizykalnym stwierdzono macalne szyjne i pa-
chwinowe węzły chłonne, przesuwalne względem podłoża i o
sprężystej konsystencji, nietworzące pakietów. Pacjent poda-
wał bolesność węzłów chłonnych szyjnych podczas palpacji.
W badaniu ultrasonograficznym szyi oraz pachwin stwier-
dzono pojedyncze, płaskie węzły chłonne o morfologii od-
czynowej i wielkości maksymalnej 15x6 mm (węzły szyjne
po stronie lewej) oraz 13x5 mm (węzły pachwinowe po stro-

nie lewej). Podczas pobytu na oddziale temperatura ciała pa-
cjenta utrzymywała się na prawidłowym poziomie. Wyniki
badań laboratoryjnych wykonanych w szpitalu były w grani-
cach normy. W oparciu o badania oraz o konsultację laryn-
gologiczną wykluczono obecność świeżej infekcji.

Rysunek 1: Guz w badaniu ultrasonograficznym

Wśród istotnych odchyleń od stanu prawidłowego,
stwierdzono wybitnie wysoki poziom przeciwciał anty-TG
(>1000.00 IU/ml [0-4.11]) oraz podwyższony poziom prze-
ciwciał anty-TPO (53.32 IU/ml [0-5.61]). Rozpoznano auto-
immunologiczną chorobę tarczycy.

Rysunek 2: Badanie histopatologiczne wycinka z guza. Wycinek barwiony HE, widok
w powiększeniu 100x

Poza występowaniem uogólnionej limfadenopatii, pa-
cjent zgłosił istnienie powiększającego się od kilku miesię-
cy, bezbolesnego guza, umiejscowionego na przyśrodkowej
stronie lewego uda. W badaniu fizykalnym, podczas palpa-
cji wskazanej okolicy, stwierdzono obecność sprężystego gu-
za o wymiarach 17x22x22 mm, znajdującego się w obrębie
mięśni przyśrodkowej części uda i nieprzesuwalnego wzglę-
dem podłoża. Skóra nad guzem była niezmieniona. Pacjent
nie zgłaszał żadnych dolegliwości bólowych oraz nie poda-
wał w wywiadzie wcześniejszego urazu tej okolicy.
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Rysunek 3: Badanie histopatologiczne wycinka z guza. Wycinek barwiony HE, widok
w powiększeniu 200x

W badaniu USG lewego uda stwierdzono obecność li-
tej zmiany ogniskowej o wymiarach około 17x22x22 mm,
gładkich obrysach zewnętrznych, niejednorodnie hipoecho-
gennej strukturze, posiadającej własne unaczynienie zarów-
no wewnątrz, jak i na obwodzie, niewykazującej sonograficz-
nie cech naciekania. Konsultujący chirurg zakwalifikował pa-
cjenta do zabiegu usunięcia zmiany. W znieczuleniu miej-
scowym nasiękowym usunięto guz wraz z fragmentem mię-
śnia, z którego go wyłuszczono, następnie przekazano ma-
teriał do badania histopatologicznego. Na podstawie obrazu
mikroskopowego postawiono rozpoznanie fibroblastoma de-
smoplasticum.

Diagnostyka
Podstawą diagnostyki guzów fibroblastoma desmoplasticum
jest badanie histopatologiczne. Obraz mikroskopowy przed-
stawia najczęściej obecność średniej wielkości lub dużych
komórek o charakterze fibroblastów, o kształcie wrzeciono-
watym lub gwiaździstym, luźno umieszczonych w zbitym
zrębie włóknistym [2,4,10]. Tylko w kilku przypadkach wy-
kazano obecność martwicy, krwotoków lub zwapnień w ob-
rębie guza, zdarzały się także ogniska metaplazji kostnej [11].

Podejmowano próby diagnostyki zmian za pomocą biop-
sji aspiracyjnej cienkoigłowej, jednakże materiał uzyskiwa-
ny tą metodą nie był diagnostyczny. Immunohistochemicz-
nie stwierdza się w niemal wszystkich przypadkach silną eks-
presję wimentyny oraz umiarkowaną ekspresję aktyny mięśni
gładkich (fenotyp fibroblastów oraz miofibroblastów); rzad-
ko białka S100, keratyny, desminy i czynnika XIIIa [2, 4, 5,
11].

W diagnostyce nieinwazyjnej fibroblastoma desmopla-
sticum pomocne są badania obrazowe. W badaniu MR, fi-
broblastoma desmoplasticum prezentuje się jako lite ognisko
o heterogennym hipointensywnym sygnale w sekwencjach
T1 - zależnych oraz o mieszanej intensywności sygnału w se-
kwencjach T2 - zależnych. Po podaniu kontrastu gadolinowe-
go następuje niehomogenne wzmocnienie sygnału w sekwen-
cjach T1 - zależnych. Histologicznie, obszary o niskiej inten-
sywności sygnału w sekwencjach T1 - zależnych po poda-
niu kontrastu oraz w sekwencjach T2 - zależnych składają się

z zagęszczeń włókien kolagenowych z małą ilością komórek,
w porównaniu z dużą intensywnością sygnału w obszarach
bogatokomórkowych [9, 12]. Cechą charakterystyczną fibro-
blastoma desmoplasticum jest brak zmian sygnału w miarę
powiększania się guza [3].

W ostatnich latach pojawiły się doniesienia o charaktery-
stycznych, powtarzających się nieprawidłowościach chromo-
somalnych komórek guza, co może świadczyć o jego neopla-
zmatycznym charakterze. Badania cytogenetyczne wykaza-
ły translokację pomiędzy ramionami długimi chromosomów
2 i 11 - t(2;11)(q31;q12), a także rearanżację genów na chro-
mosomie 11q12 [13, 14]. Powyższe zmiany chromosomalne
występowały u różnych pacjentów, co sugeruje ich znaczący
wpływ na wystąpienie tego rodzaju guza.

Diagnostyka różnicowa
W diagnostyce różnicowej fibroblastoma desmoplasticum
należy brać pod uwagę zarówno guzy łagodne (włókniaki,
tłuszczaki) jak i złośliwe (mięsaki) tkanek miękkich o po-
dobnym obrazie mikroskopowym, cechującym się obecno-
ścią komórek o kształcie wrzecionowatym lub gwiaździstym,
umieszczonych w zbitym zrębie włóknistym [10].

W pierwszej kolejności guz należy różnicować z guzem
desmoidalnym, który w przeciwieństwie do fibroblastoma
desmoplasticum po chirurgicznym usunięciu często daje na-
wroty [10]. Cechuje go obraz bardziej bogatokomórkowy,
bogatsze unaczynienie, słabsze odgraniczenie od sąsiednich
tkanek oraz większa skłonność do naciekania [4]. Częściej
daje on dolegliwości bólowe [15].

Ważne jest różnicowanie guza z niskozróżnicowanym
włókniakomięsakiem [4, 5]. Budują go mniejsze komórki
o gęstszej chromatynie [4]. Może wystąpić ucisk oraz defor-
macje naczyń krwionośnych [16].

Inne guzy podobne do fibroblastoma desmoplasticum to
włókniak osłonki ścięgna oraz włókniak kostniejący. Ten
pierwszy występuje w dwóch postaciach: zlokalizowanej
(GCTTS - giant cell tumor of tendon sheath) oraz rozpro-
szonej (PVNS - pigmented villonodular synovitis). Guzy te
najczęściej diagnozowane są w 2–4 dekadzie życia, głównie
u kobiet. GCTTS prezentuje się jako niebolesny, wolno ro-
snący guz, zlokalizowany w okolicy stawów międzypalicz-
kowych. Posiada włóknistą torebkę. Często nawraca. Z ko-
lei PVNS jest bolesnym guzem, pojawiającym się w dużych
stawach, szczególnie kolanowych. Posiada strukturę kosmko-
wo–guzkową i nie jest otoczony torebką.

Histologicznie obydwa rodzaje włókniaka osłonki ścię-
gna składają się z olbrzymich, wielojądrzastych komórek za-
wierających złogi hemosyderyny, co odróżnia opisane gu-
zy od fibroblastoma desmoplasticum. W badaniach cytoge-
netycznych charakterystyczna jest translokacja t(1;2)(p11-
13;q35-37) [16]. W guzach fibroblastoma desmoplasticum
często stwierdza się aberracje na długim ramieniu chromo-
somu 11; najczęściej jest to translokacja t(2;11)(q31;q12),
która dotyczy genu FOSL1 [17], kodującego białka zamków
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leucynowych. Co ciekawe, taką samą mutację stwierdza się
w przypadku włókniaków osłonek ścięgnien [18], co może
sugerować wspólne pochodzenie tych guzów.

Włókniak kostniejący, z którym należy różnicować guz
w przypadku stwierdzenia ognisk kostnienia, często wykazu-
je ekspresję markera CD34, czego nie stwierdza się w przy-
padku fibroblastoma desmoplasticum [4]. Jest to przykład
wskazujący na przydatność badań immunohistochemicznych
w różnicowaniu guzów tkanki podskórnej.

W różnicowaniu należy wziąć pod uwagę także łagodne-
go naczyniakowłókniaka, opisanego po raz pierwszy w 2012
roku. Guz występuje u osób w średnim wieku, głównie u ko-
biet. Jest niebolesny, wolno rosnący. Lokalizuje się w okoli-
cy stawów kończyn. Histologicznie składa się z fibroblastów
otoczonych zrębem naczyniowym. Komórki guza wykazują
ekspresję desminy, aktyny oraz markera CD34, podobnie jak
w przypadku włókniaka kostniejącego [19].

Kolejnym guzem wymagającym różnicowania z fibrobla-
stoma desmoplasticum jest MIFS (myxoinflammatory fibro-
blastic sarcoma). Jest to guz o pośredniej złośliwości, rzad-
ko dający przerzuty. Posiada strukturę drobnoguzkową i jest
słabo odgraniczony od otoczenia. Występuje na dystalnych
częściach kończyn. Zawiera komórki układu immunologicz-
nego; limfocyty, plazmocyty, neutrofile i eozynofile, oraz du-
żą liczbę komórek atypowych. Immunohistochemicznie wy-
kazuje ekspresję markerów CD34 i CD68 oraz wimenty-
ny, cytokeratyny i aktyny [20]. W badaniu cytogenetycznym
stwierdza się rearanżacje genów TGFBR3 (1p22) i MGEA5
(10q24) [21].

Fibroblastoma desmoplasticum należy różnicować tak-
że z OFMT (ossifying fibromyxoid tumor), który cechuje
pośrednia złośliwość. Występuje on głównie w 5-6 deka-
dzie życia, najczęściej na kończynach i tułowiu. Umiejsca-
wia się w tkance podskórnej, jest bolesny i dobrze odgrani-
czony [16]. W obrazie histologicznym charakterystyczne są
ogniska zwapnienia pomiędzy włóknistą macierzą [16, 22].
W badaniu immunohistochemicznym stwierdza się ekspresję
proteiny S-100, wimentyny, desminy, markera CD10 i Leu-7.
W komórkach guza wykazano również rearanżację w genie
PHF1 [23].

Chrzęstniakotłuszczak występuje najczęściej w 3. i 4. de-
kadzie życia, głównie u kobiet. Rośnie powoli, osiąga za-
zwyczaj 2-7 cm wielkości [16] i, podobnie jak fibroblasto-
ma desmoplasticum, zazwyczaj jest niebolesny. Lokalizuje
się najczęściej w proksymalnych częściach kończyn oraz sta-
wach w obrębie kończyn. Często umiejscawia się głęboko
i obejmuje mięśnie szkieletowe oraz tkankę łączną włókni-
stą. W badaniu histologicznym prezentuje układ zrazikowy;
warstwy oraz sznury okrągłych komórek, otoczone przez ma-
cierz chondroidalną. W komórkach występują liczne wakuole
lub ziarnistości kwasochłonne. Guz ten bywa mylony z mię-
sakami tkanki tłuszczowej i chrzęstnej [24]. W analizie cy-
togenetycznej FISH (fluorescent in situ hybridization) w czę-
ści przypadków wykrywa się translokację t(11;16)(q13;p13),
której skutkiem jest fuzja genów C11orf95 oraz MKL2 [25].

Aberracji tej dotąd nie wykryto w przypadku żadnego innego
guza tkanek miękkich.

W różnicowaniu z fibroblastoma desmoplasticum nale-
ży uwzględnić także guzkowe zapalenie powięzi, które wy-
stępuje najczęściej u ludzi młodych. Dotyczy głównie tkanki
podskórnej kończyn górnych, rzadziej tułowia, szyi i głowy.
Guz rośnie szybko i na przestrzeni zaledwie kilku tygodni
osiąga swoje ostateczne wymiary (zazwyczaj nie więcej niż
2 cm) [16]. Często obecny jest ból lub tkliwość. W badaniu
histologicznym widoczne są okrągłe, niedojrzałe fibroblasty
oraz miofibroblasty.

Charakterystyczny jest odczyn zapalny oraz pęczki włó-
kien kolagenowych skierowane w różne strony; nie występu-
je jądrowa hiperchromazja, ani pleomorfizm. Nie spotyka się
również atypowej mitozy, choć wskaźnik mitotyczny jest wy-
soki [26]. Szybki wzrost, bolesność oraz wysoki wskaźnik
mitotyczny odróżniają guzkowe zapalenie powięzi od fibro-
blastoma desmoplasticum, równocześnie nasuwając podej-
rzenie guza złośliwego. W przypadku guzkowego zapalenia
powięzi badaniu cytogenetycznym obecne są typowe rearan-
żacje na krótkim ramieniu chromosomu 17, prowadzące do
powstania genu fuzyjnego MYH9-USP6 [27].

W ostatnich latach wzrasta liczba doniesień na temat swo-
istych dla różnych guzów tkanek miękkich aberracji gene-
tycznych, wykrywanych w badaniu cytogenetycznym [28].
W przyszłości badanie FISH, jak dotąd rzadko wykorzysty-
wane w codziennej praktyce, może stanowić cenne uzupeł-
nienie diagnostyki podobnych pod względem histologicznym
guzów tkanek miękkich.

Leczenie
Proste chirurgiczne wycięcie było zastosowane u wszystkich
pacjentów ze stwierdzonym fibroblastoma desmoplasticum,
również w opisanym powyżej przypadku.

Wyniki leczenia
W żadnym z opisanych dotąd przypadków nie stwierdzono
nawrotów ani przerzutów do innych tkanek.

Dyskusja
Opisany przypadek dotyczy typowego, niepowikłanego prze-
biegu fibroblastoma desmoplasticum, w jednej z najczęst-
szych lokalizacji. Nietypowy jest jednak młody wiek pacjen-
ta. Powodem zgłoszenia się do szpitala były: uogólniona lim-
fadenopatia oraz stan podgorączkowy, które ustąpiły w cią-
gu kilku tygodni. Na podstawie wyników badań laboratoryj-
nych i obrazowych stwierdzono, że prawdopodobnie nie mia-
ły związku z wykrytym guzem. Pacjent zgłosił w wywiadzie,
że guz powiększał się w przeciągu kilku miesięcy przed ho-
spitalizacją. W przeważającej części przypadków, jak rów-
nież w tym opisanym w niniejszej pracy, guz charakteryzuje
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powolny wzrost, brak objawów bólowych czy destrukcji oko-
licznych tkanek.

Pomimo, iż większość guzów opisywanych było jako do-
brze odgraniczone od otoczenia, w obrazie mikroskopowym
stwierdzano infiltrację okolicznej tkanki łącznej, tłuszczo-
wej, mięśniowej a nawet kostnej i nerwowej (bardzo rzad-
ko) [5, 9]. Dotychczas opisano kilka przypadków destrukcji
kości przez rozrastającą się zmianę, z towarzyszącymi obja-
wami bólowymi. Beggs i wsp. opisali rozległą erozję szyj-
ki kości udowej przez naciekający guz o charakterze fibro-
blastoma desmoplasticum, skutkującą operacją wszczepienia
protezy stawu biodrowego [29]. Opisano również przypadek
pacjentki z silnymi bólami korzeniowymi, leczonej gabapen-
tyną, u której przyczyną objawów był fibroblastoma desmo-
plasticum zlokalizowany w kręgu L5 [9]. Udokumentowano
także przypadek fibroblastoma desmoplasticum naciekające-
go tkankę nerwową z towarzyszącymi objawami neurologicz-
nymi - guz rozrastał się na tylnej powierzchni szyi, obejmując
pień nerwu szyjnego i powodując dolegliwości bólowe okoli-
cy barku, ograniczoną ruchomość szyi i częściowe porażenie
mięśni zginaczy dłoni [30].

W opisanym przypadku u pacjenta przed hospitaliza-
cją występowało uogólnione powiększenie węzłów chłon-
nych oraz stany podgorączkowe. Wykluczono obecność świe-
żej infekcji. Istniało podejrzenie, że guz może być elemen-
tem składowym choroby ogólnoustrojowej. Ustąpienie po
kilku tygodniach limfadenopatii i podwyższonej temperatu-
ry, a także wynik badania histopatologicznego, w którym nie
stwierdzono cech złośliwości guza, przemawiały jednak prze-
ciw diagnozie nowotworu złośliwego.

Wnioski
Etiologia fibroblastoma desmoplasticum jest nieznana. Obec-
ność pewnych mutacji genowych, powolny, rozprężający
wzrost do znacznych rozmiarów oraz brak cech złośliwości
pozwalają zaliczyć go do nowotworów niezłośliwych. W róż-
nicowaniu guzów tkanek miękkich ważne jest zachowanie
czujności diagnostycznej, szczególnie w przypadku guzów
objawowych.
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Komentarz:

Fibroblastoma desmoplasticum należy do grupy rzadkich guzów tkanki łącznej. Ze względu na budowę histologiczną
zaliczany jest do guzów o niskiej komórkowości, o dość obfitych pokładach kolagenu, a klinicznie klasyfikowany jako
zmiana o łagodnym przebiegu klinicznym. Jedną z cech jest możliwość przerastania tkanek okolicznych, w tym także
mięśni. Może to powodować z jednej strony trudność w całkowitym usunięciu zmiany, z drugiej strony nawrót choroby.

Ze względu na rzadkie rozpoznawanie, rzeczywista częstość występowania nie jest znana. Oczywiście, możliwość
rozpoznania zależy od znajomości tej jednostki oraz świadomości występowania rozrostów poza klasyczną lokalizacją,
a także u pacjentów poza klasycznie opisaną grupą wiekową.

Prezentowany opis przypadku z prezentowanym w dyskusji przeglądem literatury jest dobrym przykładem przed-
stawienia historii klinicznej a jednocześnie wskazaniem na możliwość wystąpienia u jednego pacjenta więcej niż jednej
jednostki chorobowej. Zachęcam do lektury.

prof. dr hab. n. med. Andrzej Marszałek
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