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Streszczenie

Post Dermatol Alergol 2006; XXIII, 4: 198-202

Trichoepithelioma sa tagodnymi guzami pochodzenia wtosowego, wystepujacymi w dwoch postaciach: mnogiej,
dziedziczonej autosomalnie dominujgco, zwanej nabtoniakami gruczolakowatymi torbielowymi oraz pojedynczej,
wystepujacej sporadycznie. Jedna z jej form jest odmiana desmoplastyczna.

Prezentujemy dwa przypadki trichoepithelioma: jeden to mnogie nabtoniaki gruczolakowate torbielowe u mtodej
kobiety z wyjatkowo licznymi guzami w obrebie twarzy, szyi i uszu, a drugi to pojedynczy trichoepithelioma
desmoplasticum. Na ich podstawie zostato przedyskutowane réznicowanie kliniczne i histopatologiczne oraz

mozliwosci terapeutyczne.

Stowa kluczowe: trichoepithelioma, trichoepithelioma desmoplasticum, nabtoniak gruczolakowaty torbielowy.

Abstract

Trichoepitheliomas are benign skin tumours of hair follicle differentiation. They occur either in multiple lesions,
transmitted as an autosomal dominant trait, known as epithelioma adenoides cysticum, or as a solitary lesion, which
is not inherited. One of its forms is desmoplastic trichoepithelioma.

Two cases of trichoepithelioma are presented. First, multiple trichoepithelioma in a young woman with extremely
numerous lesions localized on the face, neck and ears, and the second solitary desmoplastic trichoepithelioma. Clinical
and histopathological differentiation as well as therapeutic methods are discussed.
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Trichoepithelioma sa tagodnymi guzami skérnymi, na-
btoniakami, ktére wywodzg sie z mieszkdw wtosowych
i wystepuja w dwoch klinicznych formach jako pojedyn-
cze lub mnogie. Mnogie trichoepithelioma, zwane nabto-
niakami gruczolakowatymi torbielowymi (epithelioma
adenoides cysticum Brook, multiple benin cystic epithe-
lioma), klinicznie wystepuja w postaci licznych, przejrzy-
stych lub pertowych, niekiedy zgrupowanych grudek lub
guzkow srednicy do kilku milimetréw, zlokalizowanych
w fatdach nosowo-wargowych, dookota oczu, na nosie,
gornej wardze lub czole, a niekiedy réwniez w innych oko-
licach gtowy. Dziedziczone s3 w sposéb autosomalny do-
minujacy, a gen odpowiedzialny za trichoepithelioma zo-
stat zlokalizowany na chromosomie 9p21 [1-6]. Zmiany
mnogie moga rowniez wystepowac z oblakami i gruczo-

lakami potowymi jako zespdt Brooke’a-Spieglera [7-10].
Pojedynczy trichoepithelioma wystepuje czesciej niz mno-
gi i nie wykazuje uwarunkowan dziedzicznych. Wystepu-
je w trzech formach: 1) jako twardawy cielisty guzek sred-
nicy do 2 cm zwykle zlokalizowany na twarzy, 2) Giant
solitary epithelioma, bedacy rzadka odmiana, ktéry roz-
wija sie jako wielki, mierzacy kilka centymetréw pojedyn-
czy guz zlokalizowany na twarzy, udach i okolicy odby-
tu, 3) Desmoplastic trichoepithelioma (sclerosing epithe-
lial hamartoma), twardy guzek o Srednicy do 8 mm,
czesto obraczkowaty z zagtebionym centrum, zlokalizo-
wany na twarzy [11-15]. Opisywano réwniez mnogie tri-
choepithelioma desmoplasticum [16].

Przedstawiamy dwa przypadki trichoepithelioma.
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Ryc. 1a. Przypadek 1. Liczne spoiste guzki, rozsiane na twa-
rzy, tworzace konglomeraty u nasady nosa

Ryc. 1b. Przypadek 1. Konglomeraty cielistych guzkéw w oko-
licach ucha

Ryc. 1c. Przypadek 1. Pojedyncze rozsiane guzki na szyi
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Przypadek 1.

Chora w wieku 24 lat trafita do Kliniki Dermatologii
AM w Poznaniu w 2003 r. z powodu bardzo licznych (kil-
kadziesiat), kopulastych, spoistych, pertowych guzkdw
o Srednicy 2-5 mm, gesto rozsianych na catej powierzch-
ni skory twarzy i szyi, nieulegajacych rozpadowi, bez to-
warzyszacych objawow dodatkowych. Guzki najliczniej
wystepowaty na nosie, w fatdach nosowo-policzkowych,
na czole, gbrnej wardze, w okolicach katéw wewnetrz-
nych obu oczu, gdzie symetrycznie tworzyty zbite konglo-
meraty o $rednicy 2 cm, oraz na bocznych powierzchniach
szyi i w okolicy skroni i uszu (ryc. 1a—1c.). Choroba rozpo-
czeta sie ok. 16. roku zycia zmianami o podobnym cha-
rakterze, zlokalizowanymi na czole i nasadzie nosa. W cza-
sie 3-letniej obserwacji na twarzy i szyi stale pojawiaty sie
nowe guzki. Rozpoznanie wstepne brzmiato: choroba
Bourneville’a-Pringle’a, cho¢ pacjentka nie zgtaszata ani
nie stwierdzono u niej innych zmian skérnych, sluzéwko-
wych, neurologicznych, ocznych, kostnych oraz ze strony
innych narzadéw wewnetrznych. U nikogo z cztonkéw ro-
dziny nie wystepowaty podobne zmiany.

W badaniu histologicznym wycinka skéry z okolicy
czotowej stwierdzono torbielki wypetnione masami rogo-
wymi, tzw. torbiele rogowe, oraz rozrastajace sie od stro-
ny mieszka wtosowego palczaste ogniska komorek zasa-
dochtonnych o palisadowym uktadzie warstwy zewnetrz-
nej, przypominajacym raka podstawnokomaérkowego,
tworzace wpuklenia podobne do brodawek wtosowych,
otoczone wtokniejgcym, bogatym w fibroblasty zrebem
(ryc. 1d.). Liczne ogniska trichoepithelioma byty sukcesyw-
nie poddawane zabiegom kriochirurgicznym z zadawala-
jacym efektem kosmetycznym.

Ryc. 1d. Przypadek 1. Obraz histologiczny: torbielki rogowe
oraz rozrastajace sie od strony mieszka wtosowego palcza-
ste ogniska komorek zasadochtonnych o palisadowym ukta-
dzie warstwy zewnetrznej, otoczone witékniejgcym zrebem
(oryginalne powiekszenie 100x)
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Ryc. 2a. Przypadek 2. Waskie ogniska zasadochtonnych ko-
morek we widkniejacym zrebie (oryginalne powieksze-
nie 100x)

Ryc. 2b. Przypadek 2. Cienkoscienne torbielki wtosowe z wa-
skimi ogniskami zasadochtonnych komérek otoczonych
wtokniejacym zrebem (oryginalne powiekszenie 200x)

Przypadek 2.

Chora w wieku 72 lat zgtosita sie do Kliniki Dermato-
logii w 2004 r. z powodu grudki o brodawkowatej po-
wierzchni, zlokalizowanej na nosie. Ognisko o srednicy kil-
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ku milimetréw byto dobrze odgraniczone od otoczenia
i nie towarzyszyty mu objawy dodatkowe. Wstepnie roz-
poznano brodawke tojotokowa lub brodawke zwykta.
W obrazie histologicznym wycinka skoéry stwierdzono po-
szerzony, wypetniony masami rogowymi mieszek wtoso-
wy. Nieco dalej, w skérze wtasciwej, w jej gérnych i srod-
kowych warstwach obecne byty drobne, niekiedy pasmo-
wate ogniska komoérek przypominajacych raka
podstawnokomaérkowego, ztozone z komérek bazaloidal-
nych, z widocznym miejscami palisadowym, utozeniem
jader komoérkowych na obwodzie oraz z beztadnym ukta-
dem komaérek w czesci centralnej. Pasma komérek zasa-
dochtonnych otaczat wtékniejacy, zbity zrab z nieliczny-
mi fibroblastami (ryc. 2a.). Gdzieniegdzie obecne byty tor-
bielki wypetnione masami rogowymi, przypominajace
mieszki wtosowe z masami rogowymi o cebulkowatym
uktadzie kwasochtonnej substancji. Od sciany torbielek
rozrastaty sie ogniska komérek bazaloidalnych przypomi-
najacych raka podstawnokomaérkowego, tzw. torbielki z je-
zyczkami, a w niektérych miejscach w centrum ognisk
obecne byty ztogi wapnia (ryc. 2b.). Obraz przemawia
za rozpoznaniem trichoepithelioma desmoplasticum.

Oméwienie

W 1982 r. Brooke donosit, ze poczatek tworzenia sie
trichoepithelioma ma miejsce w naskorku lub torebce wto-
sa. Inni uwazali, Ze guz ten powstaje wtérnie do komérek
roznicujacych sie w kierunku struktur wtosa [17]. Obecnie
uwaza sie, ze powstaje on w wyniku zaburzen rozwojo-
wych w zwiazku z niepetnym zréznicowaniem struktur
mieszkowych. W przypadkach dziedziczonych autosomal-
nie dominujgco wadliwe geny, odpowiedzialne za r6zni-
cowanie sie zawigzkow wtoséw w struktury dojrzate mo-
dyfikuja réznicowanie tych zawiazkéw w nabtoniaki wto-
sowe [18]. Na poziomie klinicznym trichoepithelioma sa
czesto mylone z rakiem podstawnokomaérkowym, gruczo-
lakami potowymi, prosakami, a desmoplastyczne tricho-
epithelioma sa mylone z bliznowaciejacym rakiem pod-
stawnokomorkowym, wtékniakiem lub blizna. Zmiany
mnogie trichoepithelioma moga przypominac zespot
Bourneville’a-Pringle’a (tuberous sclerosis) lub zespét Gor-
lina (naevobasalioma) [16, 19]. W pierwszym przypadku
mnogich trichoepithelioma wstepne rozpoznanie brzmia-
to choroba Bourneville’a-Pringle’a, prawdopodobnie dla-
tego, ze oba te zespoty taczy wystepowanie mnogich guz-
kow, pojawiajacych sie w okresie pokwitania w okolicach
nosa, fatdéw nosowo-policzkowych i powiek. Jednak wiel-
kos¢ guzkow (ok. 0,5 cm), ich cielista barwa bez kompo-
nenty naczyniowej oraz brak zaburzen neurologicznych,
okotopaznokciowych guzkéw Koenena czy innych zna-
mion barwnikowych i tacznotkankowych przeczy rozpo-
znaniu choroby Bourneville’a-Pringle’a. Zas brak tenden-
cji do rozpadu oraz postepujacego wzrostu poszczegol-
nych guzkéw przeczy rozpoznaniu zespotu nabtoniakéw
znamionowych. By¢ moze na postawienie takiego rozpo-
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znania wstepnego miat wptyw fakt czestszego wystepo-
wania choroby Bourneville’a-Pringle’a (w ciggu ostat-
nich 20 lat wéréd pacjentéow ambulatorium Kliniki Der-
matologii Akademii Medycznej w Poznaniu odnotowa-
no 8 przypadkdw), niz mnogich trichoepithelioma (2
przypadki w ciggu 20 lat). Ujemny wywiad rodzinny row-
niez nie utatwit rozpoznania. Brak podobnych zmian
u krewnych pacjentki moze sugerowac wystgpienie spo-
radycznej mutacji, jednak choroba ta moze ujawnic sie
u potomstwa pacjentki. Jeszcze trudniejsze okazato sie
rozpoznanie kliniczne drugiego przypadku. Kliniczny ob-
raz brodawkowatej grudki zlokalizowanej na nosie rézni
sie od opisu podrecznikowego: spoistego, sptaszczonego
guzka o szerokiej podstawie z wypuktym obwodem i za-
gtebionym centrum, przypominajacego blizne lub nawet
ziarniniaka obrgczkowego. Trichoepithelioma we wszyst-
kich postaciach sg tagodne i bardzo rzadko ulegajg zwy-
rodnieniu nowotworowemu w kierunku raka podstawno-
komorkowego, o czym moze Swiadczy¢ wzrost guza i ten-
dencja do rozpadu. Jednak zréznicowanie kliniczne,
a réwniez i histologiczne trichoepiothelioma z rakiem pod-
stawnokomorkowym okazuje sie trudne. Trichoepithelio-
ma sktada sie z nieregularnych zrazikéw réznego ksztat-
tu, zbudowanych z komérek bazaloidalnych, zwigzanych
Scisle z wtdknistym podscieliskiem tgcznotkankowym.
Czasem widoczne jest palisadowate utozenie jader ko-
mérkowych na obwodzie, co moze powodowaé mylne roz-
poznanie raka podstawnokomaorkowego [20-22]. W oma-
wianym przez nas 2. przypadku w obrazie histologicznym
w skorze wtasciwej obecne byty waskie ogniska komarek
bazaloidalnych, niekiedy z widocznym palisadowatym uto-
zeniem jader komorkowych na obwodzie oraz z beztad-
nym uktadem komarek w czesci centralnej. Obecne byty
torbiele rogowe, przypominajace mieszki wtosowe wy-
petnione masami rogowymi o cebulkowatym uktadzie
kwasochtonnej substancji, a od sciany mieszka wtosowe-
go rozrastaty sie ogniska komarek bazaloidalnych przy-
pominajacych raka podstawnokomérkowego. W pierw-
szym przedstawionym przez nas przypadku w obrazie hi-
stologicznym oprécz typowych dla trichoepithelioma
torbieli rogowych byty réwniez obecne rozrastajace sie
od sciany mieszka wtosowego palczaste ogniska komo-
rek zasadochtonnych o palisadowym uktadzie, przypomi-
najacych raka podstawnokomaérkowego. Pomocna w réz-
nicowaniu trichoepithelioma z rakiem podstawnokomaér-
kowym okazata sie obecnos¢ brodawkowatych ciat
mezenchymalnych w obrazie histologicznym, co okazato
sie pewniejszym kryterium w réznicowaniu tych dwoch
guzow niz standardowe kryteria histologiczne [20, 23].
Szczegblnie trudne diagnostycznie okazujg sie nabtonia-
ki wtosowe, wystepujace w okolicy sromu [17, 24] lub po-
wiek [25, 26]. Opisano réwniez przypadek wspotistnienia
trichoepithelioma dolnej powieki z rakiem podstawnoko-
morkowym przysrodkowego kata szpary powiekowej [27].
Pomocne w diagnostyce i réznicowaniu jest barwienie
immunohistochemiczne oraz barwnik CD34 (antygen),
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dostarczajace dodatkowych informacji w diagnostyce hi-
stologicznej [28-30].

Trichoepithelioma naleza do guzéw tagodnych, zaréw-
no w postaci pojedynczej, jak i mnogiej, moga osiagac
wielkos¢ kilku milimetrow i nie wykazuja tendencji do roz-
padu. Problemem w pierwszym przypadku byta rzadko
spotykana mnogos¢ zmian oraz pojawianie sie coraz to
nowych ognisk oraz tendencja do skupiania sie w duze
konglomeraty, szczeg6lnie w okolicach katéw przysrod-
kowych oczu oraz w okolicy matzowin usznych. Leczenie
zmian o takiej lokalizacji i tak licznych jest nie lada wy-
zwaniem. Proponowane sg metody chirurgiczne, elektro-
chirurgiczne, laserowe, kriochirurgiczne czy dermabrazja.
Efekt kosmetyczny ze wzgledu na niewielkie rozmiary oraz
tagodny charakter guzkow jest na ogét dobry. Jednak do-
noszono o mozliwosci wznowy guzkéw niedoktadnie usu-
nietych [16, 19]. U pierwszej opisanej pacjentki zastoso-
wano metode kriochirurgiczna, mrozac jednorazowo sku-
pisko guzkéw na powierzchni ok. 2-3 cm, poczynajac
od najbardziej widocznych konglomeratéw w kacikach
oczu. Efektem takiej terapii byto znaczne sptaszczenie
guzkow. W ciggu kilku miesiecy nie zauwazono wznowy
w miejscach mrozonych. Druga pacjentke skierowano
do chirurgicznego wyciecia zmiany.
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