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Souhrn

Kongenitalni epulis z granularnich bunék je vzacné se vyskytujici benigni afekce novorozencu, klinicky se manifestujici jako solitarni ¢i
mnohocetna zdureni alveolarni sliznice horni nebo dolni ¢elisti. Autor popisuje pfipad novorozence zenského pohlavi, u kterého byla pfi
stomatologickém vysSetfeni v dutiné Ustni zjiSténa na alveolarnim vybézku horni a dolIni elisti viceetna zdureni do priméru 10 mm. Léze
byly v celkové anestezii 24. den zivota excidovany a zaslany na mikroskopické vysSetfeni, které prokazalo kongenitalni epulis
z granularnich bunék. Imunohistochemicky granularni buriky exprimovaly vimentin a PGP 9.5, zatimco prikaz S100 proteinu a inhibinu byl
negativni. Pooperaéni pribéh byl bez komplikaci a 8 mésict po operaci je kojenec bez klinickych znamek lokalni recidivy afekce.
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Summary

Congenital Granular Cell Epulis: a Case Report

Congenital granular cell epulis is a rare benign lesion occuring exclusively in newborns as a solitary or multiple swelling of alveolar mucosa
of either maxilla or mandible. A case of a female newborn who presented with multiple swellings of both maxillary and mandibular alveolar
mucosa measuring up to 10 mm is presented. On 24th postnatal day, the lesions were under general anesthesia excised and sent for
microscopic examination, which revealed congenital granular cell epulis. Immunohistochemically, granular cells showed expression of both
vimentin and PGP 9.5, whereas the proof of S100 protein and inhibin was negative. The postoperative course was uneventful and follow-

up for 8 months showed no local recurrence.
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Kongenitalni epulis z granularnich bunék (KEGB) je vzacna
benigni afekce postihujici novorozence s vyraznou predilekci
pro jedince zenského pohlavi (1). Klinicky imponuje jako soli-
tarni & mnohocCetna zdufeni alveolarni sliznice s CastéjSim
vyskytem na horni Celisti. Ackoli mikroskopicky sdili ur€itou
podobnost s nadorem z granularnich bunék (NGB), jedna se
o dvé odlisné afekce (7).

Autor prezentuje vlastni pozorovani této méné casté léze
a diskutuje jeji vztah k NGB.

POPIS PRIPADU

Pfi stomatologickém vySetfeni novorozence Zzenského
pohlavi (49 cm, 3520 g) ze 4. fyziologického téhotenstvi ukon-
¢eného pro nepostupujici porod cisafskym fezem, s normal-
nim pribéhem poporodni adaptace, byla v dutiné Ustni na
alveolarnim vybézku horni a dolni Celisti zjiSténa viceCetna
zdufeni do priméru 10 mm krytd normalni sliznici. Jiné vroze-
né vady nebyly prokazany.

Léze byly v celkové anestezii 24. den Zivota excidovany
a zaslany na mikroskopické vysetfeni. Pooperani priibéh byl
bez komplikaci a 8 mésicll po operaci je kojenec bez klinic-
kych znamek lokalni recidivy afekce.

MATERIAL A METODIKA

Material byl fixovan v 10% formalinu, zalit do parafinu
a zpracovan klasickou technikou. Pro imunohistochemické

vySetfeni byly pouzity monoklonalni a polyklondlni protilatky
proti vimentinu (klon V9, 1:50, Dako (Glostrup, Denmark)),
PGP 9.5 (polyklonalni, 1:800, Dako), S100 proteinu (polyklo-
nalni, 1:6000, Dako) a inhibinu (R1, 1:25, Dako). K vizualizaci
byl pouzit EnVision™+ Dual Link Kit (Dako) s diaminobenzidi-
nem jako chromogenem.

VYSLEDKY

K mikroskopickému vySetfeni bylo zaslano Sest nepravidel-
nych ¢astic do celkového priméru 20 mm.

Mikroskopicky byly ¢astice kryty nizkym pravidelné vyzra-
vajicim dlazdicobunéénym epitelem bez znamek hyperplazie.
Ve stromatu byly pfitomny husté nakupené ovalné ¢&i polygo-
nalni bunky s kulatymi pravidelnymi jadry a s eozinofilni gra-
nularni cytoplazmou, které nevykazovaly vyraznéjsi cytologic-
ké atypie ani mitotickou aktivitu (obr. 1). Mezi burikami byly
pfitomny Cetné cévy. Imunohistochemicky tyto bunky difuzné
exprimovaly vimentin a PGP 9.5 (obr. 2), zatimco priikaz S100
proteinu a inhibinu byl negativni.

DISKUSE

KEGB je vzacné se vyskytujici benigni afekce novorozencl
pfichazejici pfiblizné desetkrat Castéji u jedincd zenského
pohlavi (8). Klinicky se manifestuje nejcastgji jako solitarni pfi-
sedlé ¢i stopkaté zdufeni predni ¢asti alveolarni sliznice Celis-
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Obr. 1. Afekce je tvofena husté nakupenymi objemnymi burikami
s eozinofilni cytoplazmou, mezi kterymi jsou ¢etné cévy. Povr-
chovy dlazdicobunéény epitel je nizky (HE, 100krat)

Obr. 2. Difuzni exprese PGP 9.5 (100krat)

ti do priméru 20 mm; mnohocetny vyskyt, popisovany asi
u 10 % pfipadd, je vzacnéjsi (2). Trikrat Castéji postihuje alve-
olarni sliznici horni nez dolni ¢Celisti (7). Zcela ojedinéle byl
popsan vyskyt afekce podobné KEGB na ventraini plose pred-
ni ¢asti jazyka (6). KEGB Ize diagnostikovat rovnéz pomoci
prenatalni ultrasonografie, a to jiz od 26. tydne t&hotenstvi (4).
Afekce vznikd a ,roste” pouze prenatalné, s urychlenim ristu
ve tfetim trimestru téhotenstvi (3); po porodu se jeji rist zasta-
vi a malé léze mohou dokonce spontanné regredovat (5). | pfi
nekompletnim odstranéni KEGB nerecidivuje.

Mikroskopicky KEGB sestava z husté nakupenych objem-
nych polygonalnich bunék s kulatymi jadry a s eozinofilni gra-
nularni cytoplazmou bez cytologickych atypii a bez mitotické
aktivity (1). Typicka je pfitomnost ¢etnych cév mezi burikami.
Imunohistochemicky buriky KEGB exprimuji vimentin, PGP
9.5 a NKI/C3, zatimco priikaz S100 proteinu a inhibinu je
negativni (7). Povrchovy dlazdicobunécny epitel byva nizky
a nevykazuje znamky hyperplazie. Mikroskopicka diagnostika
afekce je pfi znalosti klinickych dat snadna, zadna jina jedno-
tka v podstaté nepfichazi do uvahy.

| pfes podobny mikroskopicky obraz KEGB s NGB je zfej-
mé, Ze se jedna o dvé histogeneticky zcela odlisné léze (7).
NGB se na rozdil od KEGB nej¢astéji vyskytuje u dospélych
mezi 40. a 60. rokem véku, v oblasti hlavy a krku s predilekci
vyskytu v jazyku, a to dvakrat ¢astéji u muzd nez u Zen (1).
Bunky NGB nebyvaji tak husté nakupeny u sebe a infiltruji
okolni tkan, zatimco KEGB byva dobfe ohrani¢ena. Imunohis-
tochemicky profil obou afekci je rovnéz caste¢né odlisny.
Zatimco NGB vykazuje pravidelné expresi S100 proteinu
a inhibinu, je prikaz obou téchto markerd v KEGB negativni;
imunohistochemicky priikkaz PGP 9.5 a NKI/C3 je v§ak pozitiv-
ni v obou lézich (7). V neposledni fadé vykazuje dlazdicobu-
nécny epitel nad NGB pfiblizné ve tfetiné pfipadll hyperplas-
tické zmény az charakteru pseudoepiteliomatdzni hyperplazie,
coz mlze zejména pfi povrchovém odbéru biopsie vést k myl-
né diagnéze invazivniho dlazdicobunééného karcinomu,
zatimco dlazdicobunécény epitel nad KEGB je typicky nizky
a bez hyperplastickych zmén (1).

Histogeneze KEGB zlstava navzdory ¢etnym imunohisto-
chemickym a elektronmikroskopickym analyzam stale nejas-
nd. Ackoli je v soucasné platné WHO klasifikaci nadord hlavy
a krku ,s opatrnosti“ fazena mezi pravé benigni nadory (1),
prevlada spiSe nazor (7), ze KEGB pravdépodobné predsta-
vuje nenadorovou afekci odrazejici lokalni metabolické a reak-
tivni zmény tkané, coz podporuji zejména klinicka pozorovani
absence postnatalniho rlstu, mozZnost spontanni regrese
a nepfitomnost recidiv i pfi neupiném odstranéni afekce.

Prace byla podpofena Vyzkumnym zamérem Minister-
stva zdravotnictvi CR 00179906.
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JAKA JE VASE DIAGNOZA?

ODPOVED: KOMPOZITNi FEOCHROMOCYTOM SE SLOZKOU

GANGLIONEUROMU

Kompozitni feochromocytom je vzacny tumor kombinovany
s ganglioneuromem, ganglioblastomem nebo s tumorem
z pochvy periferniho nervu. V publikovanych pfipadech se
uvadi jako soucast kompozitniho feochromocytomu ganglio-
neurom v 80 % a ganglioneuroblastom ve 20 %. Obvykle se
vyskytuje v dospélém véku, s medidanem 50 let, pfiblizné stej-
né ¢asto u obou pohlavi, v 90 % se nachazi v nadledviné. Kli-
nické pfiznaky hormonalné aktivnich tumord jsou odvozeny od
tvorby katecholamind. Typickd je symptomatickd triada —
poceni, tachykardie a bolesti hlavy. Vysoka sekrece katecho-
lamind mlze vést k plicnimu edému. Pfechodné zachvaty
hypertenze mohou ¢asem pfejit v trvalou hypertenzi. V disled-
ku tvorby vazoaktivniho intestindlniho peptidu ganglioneuro-
mem muze tumor zplsobovat tézké prajmy.

Histologicky jsou pro feochromocytom typické buriky rizné
velikosti a tvaru, s jemné granularni bazofilni ¢i amfofilni cyto-
plazmou (obr. 4), uspoféddané do zfetelnych hnizd. Jadra
bunék jsou vétSinou kulatd nebo ovalna, s ndpadnym jadér-
kem a mohou obsahovat intranuklearni inkluze cytoplazmy.
Vyjime¢né bunky obsahuji obrovské mnozstvi mitochondrii
a maji vzhled onkocytl. Imunohistochemicky je feochromocy-
tom charakterizovan pozitivitou chromograninu A, synaptofyzi-
nu, NSE, Leu 7, dale vzdy pozitivné reaguje s katecholaminy
a s enzymy syntetizujicimi katecholaminy. Buriky feochromo-
cytomu mohou vykazovat také pozitivitu napfiklad serotoninu,
somatostatinu, kalcitoninu &i gastrinu. Pfitomnost obrovskych
hyperchromnich jader neni znamkou malignity. Maligni feo-
chromocytomy jsou obvykle vétsi, maji vice nekréz a jsou tvo-
fené mensimi burikami. Spolehlivym znakem malignity je
vyskyt metastaz.

Ganglioneurom predstavuje benigni nador z pIné vyzralych
gangliovych bunék, které jsou ulozeny ve vietenobunécném
stromatu vzhledu schwannomu. Pro Schwannovy a sustenta-
kularni buriky ganglioneuromu je typicka exprese S-100 pro-
teinu.

Chromogranin a synaptofyzin jsou difuzné pozitivni ve feo-
chromocytomu, zatimco v neuroblastech a zralych neuronech
je jejich pozitivita slaba a pouze loziskova. Tyto rozdily mohou
byt ndpomocné v ur€eni dvou riznych nadorovych slozek
v kompozitnim feochromocytomu.
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