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Desmoplastisk fibrom i mandiblen
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Desmoplastisk fibrom (DF) er en meget sjlden, benign knog-
letumor, der er langsomtvoksende, lokalt destruktiv og hyp-
pigst optraeder i lange rerknogler.

Der praesenteres et usaedvanligt tilfzelde i mandiblen hos en
58-drig kvinde, hvor tumor havde spredt sig til regio paroti-
deomasseterica.

Kliniske, histologiske og radiologiske fund diskuteres.

Sygehistorie

En 58-drig tidligere rask kvinde blev indlagt til venstresidig
parotidektomi pga. mistanke om pleomorft adenom. Patien-
ten havde, ud over tiltagende hvelse over venstre angulus
mandibulae samt en generende fornemmelse ved tygning, in-
gen symptomer. Objektivt kunne man palpere en fast knude-
dannelse i venstre parotisregion.

CT, ortopantomografi, UL- og MR-scanning viste, at det
drejede sig om en proces med forkalkninger, der var uadskil-
lelige fra mandiblen. Desuden var der tegn pa destruktion af
corticalis.

Via parotidektomiincision blev det meste af den superfi-
cielle del af gld. parotis fjernet, og man kunne herefter konsta-
tere en benhard tumorproces pd ydersiden af ramus mandi-
bulae. Tumoren blev fjernet in toto.

Det postoperative forleb var ukompliceret, og patienten
blev recidivfri.

Histologisk var tumoren opbygget af neermest tenformede
celler samt kollagent bindevzv i hvirvlede fasikulere strog

stedvis med tendens til koncentrisk lejring omkring karstruk-
turer. Tumoren var relativ celletet, og de tenformede fibro-
blastlignende celler var ensartede uden mitosefigurer (Figur
1). Vevsstykket i relation til knoglevavet antog et aggresssivt
vekstmeonster, idet man fandt de tenformede tumorceller i
knoglemarven. I periferien af laesionen ss fibroblaster, som
voksede ind mellem normalt udseende trabekulzert knogle-
vav. Den histologiske diagnose var forenelig med desmopla-
stisk fibrom.

Diskussion

DF er en sjelden, benign tumor. Incidensen er 0,1- 0,3%

af alle benigne knogletumorer [1-3] og 0,06% af alle knogle-
tumorer [3]. Tilstanden er beskrevet forste gang i 1958. Indtil
1980 var der kun rapporteret om i alt 48 tilfzelde af DF i
knogler. Disse var hovedsageligt lokaliseret til rerknoglers
metafyser [2-4].

Figur 1. Der ses udsnit af en tumorproces opbygget af ensartede fibroblasteere
celler med plumpe, men regelmeessige kerner med jeevn kromatinfordeling. Der
er ingen mitoser. Mellem fibroblasterne ses rigeligt kollagen.
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DF rammer alle aldersgrupper og har ikke nogen kensprz-
dilektion.

Ztiologien er ukendt, men traumer og genetiske faktorer
har varet foresliet [2].

DF repraesenterer det intraossese tilfzelde af desmoid tu-
mor i bledt veev. Selv om DF beskrives som en benign, lang-
somtvoksende, ikkemetastaserende tumor, er den lokal de-
struktiv med ekspansiv vaekst til tider med gennembrud af
cortex. Enkelte tilfzelde af malign transformation til osteosar-
kom er beskrevet [5]. De kliniske symptomer er uspecifikke.
Der er rapporteret om smerte, havelse og spontan fraktur. Re-
cidivtendensen er meget hej, ca. 55% ved curettage og 17-35%
ved vid kirurgisk excision [2].

Rontgenologisk optreeder tumor som et veldefineret uni-
eller multilokuleert, irreguleert, radiolucent omrade med trabe-
keltegning og varierende sklerotisk margin [1, 4]. Til tider ses
kortikal udtynding og knogledestruktion [2, 3, 5]. Mens CT
giver det bedste indtryk af knogledestruktionen, viser MR-
skanning greensen mellem intraosses tumor og normal knog-
lemarv samt giver et indtryk af den ekstraossese tumorkom-
ponent [1].

Histologisk er DF karakteriseret af et modent fibrest vaev
bestende af tenformede, ensartede fibroblaster med lav eller
ingen mitotisk aktivitet. Fibroblasterne er ligeligt fordelt i
stromaet. De kollagene fibre er tzt pakkede og ligger i paral-
lelle bundter [2, 4].

Den eneste rekommanderede behandling er vid kirurgisk
excision, der inkluderer en margin af sundt vaev [5] evt. med
efterfolgende genopbygning og knogletransplantation. Strale-
terapi kan overvejes i inoperable tilfzelde.

P3 grund af tumorens lokale aggressivitet og heje recidiv-
tendens er differentieringen fra andre tumorer yderst vigtigt.

Differentialdiagnoser

Radiologiske: differentialdiagnoser keempecellegranulom,

ameloblastom, aneurysmal knoglecyste, hemangiom, fibres

dysplasi, umodent ossificerende fibrom og myksom.
Histologiske differentialdiagnoser: fibrosarkom og osteo-

sarkom [2, 3].

Konklusion

DF er en uszdvanlig tumor, som béde radiologisk og histolo-
gisk er vanskelig at skelne fra en malign tumor. Cytomorfolo-
gisk har tumoren et benignt udseende, men ved knoglevavet
ses tumoren at vokse aggressivt, nzermest infiltrativt ind i
dette. MR-skanning viser ligeledes tegn pa aggressiv vaekst
med destruktion af corticalis og opladning i bloddele. Patien-
ter med DF ber folges tzet bdde radiologisk og klinisk.
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