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Congenital epulis of a newborn twin — a case report
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Streszczenie

Przedstawiamy noworodka pfci zerskiej urodzonego w 36 tygodniu cigzy z cigzy jednokosmowkowej, dwuowod-
nioweyj blizniaczej z zaptodnienia naturalnego z rozlegtym nadzigslakiem jamy ustnej o wielkosci 2,65cm. Histopa-
tologicznie guz o typowej ziarnistokomorkowej budowie. U blizniaka drugiego z tej cigzy (noworodek pfci Zenskiej)
prenatalnie rozpoznano wade serca w postaci zwezenia zastawki pnia ptucnego. Lokalizacja guza byla typowa,
dotyczyta czesci posrodkowej szczeki | guz wzrastat jednokierunkowo. Dziecko pomysinie zniosto zabieg operacyj-
ny wykonany w pierwszej dobie zycia.

Stowa kluczowe: cigza blizniacza / noworodek / nadzia$lak /

Abstract

We present a case of a female neonate, born at 36 weeks of gestation from a monochorionic, diamniotic sponta-
neous twin pregnancy, with congenital epulis, 2.5 cm in size, protruding from the oral cavity. Histopathology revealed
a typical granular cell lesion. The other twin, also female, was prenatally diagnosed with congenital heart defect:
pulmonary stenosis.

The tumor was typically located in the maxillary alveolar ridge and unidirectional. The child underwent a successful
surgery on the first day after birth. The course of the procedure and recovery was uneventful.
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Wstep

Guzy w obrgbie jamy ustnej noworodka naleza do niezwy-
ktej rzadkos$ci i ich ogdlne wystgpowanie szacowane jest na 1
na 35 000 zywych urodzen [5]. Najwigcej doniesien o guzach
w jamie ustnej u noworodkow dotyczy potworniakow oraz wro-
dzonych nadziaslakow. Histopatologicznie w odniesieniu do po-
tworniaka przyjeto si¢ uzywac okreslenia epignathus. Wyroznia-
my potworniaki jamy ustnej, potworniaki nosowo-gardtowe, po-
tworniaki pozagonadalne czy potworniaki twarzy. Potworniaki
sa guzami zbudowanymi zwykle z jednej z podstawowych trzech
warstw zarodkowych. Lokalizuja si¢ zwykle w czgs$ci posrodko-
wej jamy ustnej. Wyrastaja z podniebienia w okolicy kieszon-
ki Rathkego. Nadziaslak — guz dziastowy jamy ustnej — zwany
guzem Neumana — dotyczy wyrostka zgbodotowego i wyrasta
z brodawki migdzyzg¢bowej. Biorac pod uwagg podzial klinicz-
no- histopatologiczny — w pis$miennictwie polskim wyrdznia sig
nadzia$laki ziarninowe, wtokniste, olbrzymiokomoérkowe, na-
czyniakowate i wrodzone [1]. W odniesieniu do guzéw wystgpu-
jacychunoworodkéw —mowimy o nadziaslaku wrodzonym — lub
wrodzonym guzie ziarnistokomoérkowym (CGCT). Z uwagi na
mozliwos¢ wystgpowania guza o podobnym utkaniu na jezyku,
termin nadzia$lak zmieniono na wrodzony guz ziarnistokomor-
kowy (CGCT — congenital granular cell tumour) [2, 3]. Opisany
zostal po raz pierwszy przez Neumana w 1871 roku [4]. Guz wy-
wodzi sig z blony §luzowej zawiazkéw dziaset z tuku zgbowego,
zuchwy lub szczeki. Trzy razy czgsciej wystepuje w szczgee niz
w zuchwie i dotyczy okolicy ktow lub siekaczy [5]. Histopato-
logicznie guz ma zwykle gtadka powierzchnig a jego wielkos¢
waha si¢ od kilku milimetrow do kilku centymetréw. Jest guzem
tagodnym, zwtaszcza jezeli wzrasta jednokierunkowo [6, 7, 8, 9,
10]. Zdarza sig¢ jednak dwukierunkowy wzrost nadziaslaka (do
jamy ustnej w strong gardta) [11, 12]. Takie guzy sa miejscowo
ztosliwe i moga powodowac trudnosci w oddychaniu noworod-
ka, doprowadzajac do niewydolnosci oddechowej. Guzy zabu-
rzaja takze w znacznym stopniu polykanie, stad ich wskazania
do chirurgicznego leczenia musza by¢ uznawane jako pilne.
Diagnostyka prenatalna umozliwiajaca oceng wielko$ci guza ma
kluczowe znaczenie w postgpowaniu okotoporodowym. Guzy
rozpoznawane prenatalnie, moga wspoétistnie¢ z wielowodziem.
W skrajnie cigzkich przypadkach moze zaistnie¢ konieczno$¢ za-
stosowania przy porodzie metody EXIT — intubacji po czgscio-
wym urodzeniu dziecka, przed odcigciem pgpowiny. Guz ro$nie
powoli, jego diagnostyka prenatalna jest zwykle mozliwa dopie-
ro w III trymestrze ciazy [12, 13, 14, 15] Rezonans magnetyczny
moze utatwi¢ diagnostyke dotyczaca stopnia zroznicowania tka-
nek [4]. Przedstawiamy noworodka z ciazy blizniaczej z duzym
guzem w obrgbie jamy ustnej

Opis przypadku

Noworodek pici zenskiej z ciazy blizniaczej jednokosmow-
kowej, dwuowodniowej (zaptodnienie samoistne) urodzony jako
bliznig pierwsze w 36 tygodniu ciazy. Ciaza zakonczona cigciem
cesarskim z powodu potozenia poprzecznego II ptodu. Dziecko
urodzone w stanie ogdlnym dobrym ocenione na 10pkt w skali
Apgar. Urodzeniowa masa ciata 2020g. Przebieg ciazy u matki
powiktany rozpoznang prenatalnie wada serca u II ptodu w po-
staci zwegzenia zastawki pnia plucnego. Czysty pltyn owodniowy
odplynat 7,5 godziny przed porodem. W badaniu fizykalnym
bezposrednio po urodzeniu stwierdzono guz okolicy jamy ustnej
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Rycina 1. Nadzig$lak.

Rycina 2. Stan po operacji nadzigslaka.

o srednicy okoto 2,5 cm, prawdopodobnie wychodzacy z gérne-
go dziasta. Guz byt migkki, uszyputowany, niebolesny bez wy-
stepujacych otar¢ czy owrzodzen. (Rycina 1).

Dziecko wydolne oddechowo i krazeniowo, bez widocz-
nych odchylen w badaniu przedmiotowym pozostatych uktadéw.
Dziecko zaszczepiono (WZW B i BCG), podano witaming K 1
mg im., nie karmiono, zalozono wktucie obwodowe i rozpocze-
to catkowite zywienie parenteralne. Po urodzeniu obserwowano
umiarkowana hipoglikemi¢ 33mg/dl, korygowana wlewami do-
zylnymi z 10% glukozy. W pierwszej dobie zycia w znieczuleniu
og6lnym usunigto guz przedsionka jamy ustnej. (Rycina 2).

Badanie patomorfologiczne wykazato typowe utkanie
ziarnistokomorkowe bez ekspresji biatka S-100, bez obecnosci
desminy, SMA i CD 54. (Ryciny 3, 4, 5).

W kontrolnym badaniu laryngologicznym stwierdzono
prawidtowy proces gojenia rany pooperacyjnej. Od 3 doby po
operacji dziecko karmione doustnie pokarmem kobiecym a na-
stgpnie piersia. Wypisane do domu w stanie dobrym. W trzecim
miesigcu zycia stan dziecka dobry, rozwdj fizyczny i psychoru-
chowy prawidlowy.
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Rycina 4. Naciek z duzych, poligonalnych komorek o kwasochtonnej, ziamistej
cytoplazmie i regularnym jadrze bez cech atypii. HE, x 200.

Rycina 5. Bfonowa reakcja dla CD 99 w nadzig$laku wrodzonym.

Dyskusja

Opisany noworodek plci zenskiej pochodzit z ciazy bliz-
niaczej jednokosmowkowej, dwuowodniowej o prawidtowym
przebiegu, jednak powiktanej wrodzong wada serca u drugiego
blizniaka rozpoznana w badaniu prenatalnym. Opisany duzy
nadzia$lak nie zostal zdiagnozowany przed urodzeniem. Byt
znacznych rozmiarow (2,5 cm), jednak nie powodowat zaburzen
oddychania. Lokalizacja guza byta typowa, dotyczyta czgsci po-
$rodkowej szczgki 1 guz wzrastat jednokierunkowo. W 10% opi-
sywanych nadzia$lakow mozliwe jest usadowienie ich zarowno
w zuchwie jak i szczgce [2].

Przewaga plci zenskiej widoczna jest w wigkszosci opisy-
wanych nadzia$lakow. Stosunek plci zenskiej do meskiej wynosi
w tym schorzeniu 8:1 [1, 2, 16]. Etiologia tego tagodnego, nie
dajacego powiklan i tatwego do leczenia operacyjnego guza nie
jest poznana.

Nadziaslaki to heterogenna grupa guzow o nieustalonej etio-
logii. Podkreslane jest ich pochodzenie neurogenne, histocytar-
ne, fibroblastyczne i mioblastyczne, endokrynologiczne, z uwagi
na czgstsze wystgpowanie u noworodkow ptci zenskiej — postu-
luje sig rowniez udzial estrogenow [4, 5, 6, 8].

Nie odnotowano aby wystgpowanie nadzia§lakow wspotist-
niato z innymi wadami wrodzonymi i wadami zgbdw, za wyjat-
kiem opisanych kilku przypadkow hipoplazji lub braku zgboéw
w okolicy, skad wyrastat nadzig$lak. Chociaz diagnostyka pre-
natalna wydaje si¢ mie¢ fundamentalne znaczenie to jednak nie-
zwykle rzadko, podobnie jak w opisanym przez nas przypadku,
guz jest rozpoznawany przed urodzeniem [13, 14, 15, 16]. Spora-
dycznie, gdy guzy powoduja znaczny ucisk nosa czy jamy ustnej
opisuje si¢ wystgpujace w ciazy wielowodzie [16, 18, 19].

Opisano kilka ogromnych nadzia$lakow, ktorych rozmiary
wynosity nawet 9 cm. Nadziaslaki wystepuja najczesciej jako
guzy pojedyncze. Mnogie guzy obserwowane sa w okoto 10%
przypadkow. Dwa uszyputowane guzowate twory stwierdzone
zostaty przez Fellera i wspotautoréw u trzydniowej dziewczynki
rasy czarnej. Jest to duza rzadko$¢, gdyz wystgpowanie nadzia-
slakow jest typowe dla rasy kaukaskiej [20]. Takze Dzienicka
i wsp. opisali u noworodka plci zenskiej dwa mate nadziaslaki
o wielkosci 0,5 cm 1 0,3 cm [7].

Przedstawiany przez nas noworodek pochodzit z ciazy wie-
loptodowej blizniaczej jednokosmowkowej dwuowodniowe;j.
Oba noworodki dotknigte byly nieprawidtowosciami rozwojo-
wymi: Opisane przez nas dziecko — guzem w obrgbie jamy ust-
nej, a drugie blizni¢ — obcigzone bylo wada serca. Mechanizm
powstawania cigz wieloptodowych jest bardzo interesujacym
zjawiskiem w etiologii rozrodu cztowieka, zwlaszcza z uwagi
na wystgpowanie wielu powiklan zagrazajacych zyciu, zarbwno
dla matki jak i dziecka. I tak wady wrodzone wystepuja czesciej
wsrdd bliznigt monozygotycznych [21, 22].

Podobnie ryzyko zgonu a takze zaburzen rozwojowych
wzrasta w przypadku jednoplciowosci dzieci. Smiertelnosé no-
worodkoéw z ciaz jednokosmoéwkowych, jednoowodniowych
wynosi ponad 50%, a w ciazach jednokosmoéwkowych, dwu-
owodniowych (z takiej ciazy pochodzit opisany przez nas no-
worodek) ponad 20%. W 60% blizniaki jednokosmowkowe,
dwuowodniowe sa jednojajowe. Mimo prawidlowego przebie-
gu cigzy sam fakt monozygotycznosci stanowi o patologii we-
wnatrzmacicznego rozwoju [23].

Nr 08/2013 Gllgloell;lgzliogla © Polskie Towarzystwo Ginekologiczne 735



PRACE KAZUISTYCZNE
neonatologia

Ginekol Pol. 2013, 84, 733-736

Anna Sowa et al. Nadzigslak u noworodka z cigzy blizniaczej - opis przypadku.

Diagnostyka roznicowa uwzglednia potworniaki, guzy
odontogenetyczne, guzy neurodermalne, naczyniaki, rhabdo-
myoma, mioblastoma, fibroma, torbiele dermatoidalne. Najwaz-
niejsze znaczenie ma wykluczenie przepukliny oponowo-mo-
zgowej przedniej, wystgpujacej w okolicy wyrostka nosowego
kosci czotowej. Guzem ziarnistokomorkowym jest takze (gra-
nular cell tumor — GCT), guz Abrikossoffa, wystepujacy jed-
nak gtéwnie w trzonie jgzyka u oso6b dorostych. W mikroskopie
swietlnym CGCT sa morfologicznie nie do odréznienia od GCT.
W diagnostyce roznicowej stosuje si¢ metody immunohistoche-
mii oraz mikroskopi¢ elektronowa [24, 25, 26]. Pooperacyjne
badanie histopatologiczne jest rozstrzygajacym i pozwala na po-
stawienie ostatecznego rozpoznania. Nie sa opisywane nawroty
guza, natomiast obserwowano kilka sytuacji samoistnej regresji
nadziaslakow [2, 16] .
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