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| artiklen beskrives et tilfeelde af desmoplastisk fi-
brom i venstre side af underkaben hos en syvarig
pige. Patienten fik foretaget bred marginal blokre-
sektion, kombineret med ossgs rekonstruktion, og er
kontrolleret i otte ar uden tegn pa recidiv. De klini-
ske, radiologiske og histologiske fund i det aktuelle
tilfeelde sammenholdes med de i litteraturen refere-
rede. Endvidere kommenteres de behandlingsmeaessi-

ge overvejelser.
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esmoplastisk fibrom (DF) er en benign, men lokalt
D aggressivt voksende tumor, med tendens til at reci-
divere. Jaffe beskrev som den forste i 1958 intraos-
spse desmoplastiske fibromer (1), og i 1965 blev det forste
tilfeelde af et DF i kaeberne rapporteret (2). I en nyere over-
sigtsartikel blev antallet af publicerede tilfeelde af DF i kee-
berne opgjort til 63, hvoraf de 54 var lokaliseret til mandib-
len (3). Uden for den maksillofaciale region er praedilekti-
onsstedet de lange rgrknogler (4). £tiologien er ukendt. Der
er dog beskrevet enkelte tilfaelde af tumordannelse, forudga-
et af et traume (5,6). Endvidere neevnes endokrine og ge-
netiske faktorer (7).

Tumor er sjeelden og udger kun 0,06% af alle knogletumo-
rer og 0,3% af de benigne knogletumorer (8). I mandiblen
ses DF hyppigst i den posteriore del af corpus mandibulae
samt i ramus og angulus mandibulae (9-11). DF optreeder
hyppigst hos yngre personer under 30 ar og udviser ingen
kgnspraedilektion (3). I sjeldne tilfeelde kan DF optrede
multifokalt (12). Patienterne angiver som hovedregel en
langsomt voksende, symptomlgs haevelse (13-15). Tilfeelde
med periodevis smerte er dog beskrevet (16), ligesom
trismus kan veaere en del af det kliniske billede (14,17), speci-
elti de tilfaelde hvor tumoren er lokaliseret til angulus-regio-
nen (5), og hvor der er sket invasion i naboregionerne.

Objektivt er DF kendetegnet ved en indolent heevelse af
varierende stgrrelse (5,9,11). Der ses undertiden Igsning og
displacering af naboteender (5,9). Radiologisk ses uni- eller
multilokuleere opklaringer (3,9,11,13), som er velafgraensede,
men uregelmaessige i formen (5,9). Udtynding, evt. gennem-
brud af corticalis, forekommer (9,10,15,18), ligesom rodre-
sorption af taender i relation til tumor er rapporteret i op
mod 34% af tilfeeldene (9).

Patienttilfeelde

Anamnese

En syvdrig, i gvrigt sund og rask pige henvistes af privat-
praktiserende otolog via (Jre-Neese-Hals-afdelingen, Aal-
borg Sygehus, til Kaebekirurgisk afdeling, mhp. fjernelse af
tumor i venstre side af underkaeben. Der var pd @re-Naese-
Hals-afdelingen to mdr. forinden foretaget biopsi, som viste
forandringer forenelige med DF/fibromatose.

Patientens foreeldre havde fem mdr. tidligere observeret en
haevelse under venstre mandibelrand. Heevelsen havde ikke
pa noget tidspunkt givet anledning til smerter, undtagen ved
direkte stgd mod kaeben.

Klinisk underspgelse
Ekstraoralt sds og palperedes en fast opdrivning af venstre

basis mandibulae, straekkende sig fra regio +03 til lige foran
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angulus (Fig. 1A). Ogsa intraoralt kunne man lingvalt palpe-
re en opdrivning af mandiblen fra <03 til +6. I vestibulum
alveolobuccalis var der ingen tegn pa ekspansion af knoglen.

Rontgenunderspgelse

Panoramaradiografi og CT-scanning (Fig. 2A,B) viste en tyde-
ligt velafgraenset radiolucens i corpus mandibulae med eks-
pansion af cortex lingvalt og langs basis fra regio +03 til +6.
Canalis mandibulae syntes veldefineret, men der var tegn pa
rodresorption apikalt af +6. Tumor malte ca. 4 x 4 cm.

Behandling

Pa baggrund af symptomatologi, det kliniske og radiologiske
billede, samt biopsisvar blev patienten opereret under dia-
gnosen DE I generel anaestesi blev der, via submandibulaer
incision og dissektion, foretaget resektion af tumor (Fig.
3A,B,C) indkluderende mellem 0,5 og 0,75 cm sundt udse-
ende knogle perifert for tumor. Det var muligt at bevare n.
alv. inf. Derimod matte tandanlaegget til +5 fjernes, da dette
14 i overgangszonen ved resektionsstedet. Hvor tumor pene-
trerede basis mandibulae, observeredes god klivage til omgi-
vende blgdtveev (Fig. 3A). Fra resektionsrandene blev der
posteriort og anteriort udtaget knoglevaevsprover til belys-
ning af resektionens radikalitet. Pga. den store resektionska-
vitet foretoges i samme seance rekonstruktion med et 5 x 2 x
1 cm stort kortikospongigst knogletransplantat, hgstet fra
hgjre crista iliaca (Fig. 3C).

=

Histologisk underspgelse

Histologisk undersogelse af det fjernede tumorvaev viste et
billede identisk med dét man fandt i det tidligere biopsima-
teriale (Fig. 4A,B). Undersggelsen viste et mesenkymalt tu-
morvaeyv, med multinoduler vaekst, hypocelluleert og med
slanke tenformede celler, indeholdende kerner med ensartet
kromatinstruktur, med sma upafaldende nukleoler og uden
mitosefigurer. Cellerne sas arrangeret i uregelmaessige fasci-
kuleere strgg med en meget rigelig komponent af kollagene
fibre imellem. Markant hypercellularitet, cytologisk atypi og
pget mitoseaktivitet var ikke karakteristiske traek. Det udtag-
ne knoglevayv, bade fra kaviteten bagtil samt ved resektions-
randen anteriort-lingvalt, viste normalt strukturerede knog-
letrabekler uden tumorindveaekst.

Efterforlob

Postoperativt kompliceredes helingen af infektion. Denne
blev behandlet med draenage, antibiotika og sekvestrektomi.
Herefter ukompliceret forlgb. Patienten er siden fulgt ved re-
gelmaessig kontrol og sidst set otte ar postoperativt (Fig. 1B,C
og Fig. 2C), uden tegn pa recidiv af tumor. Patienten har be-
varet fuld sensibilitet i regio mentalis og har ingen pavirk-
ning af n. facialis.

Diskussion
I det aktuelle tilfeelde var patientens alder, den symptomlgse
haevelse og lokalisationen af tumor i molar-/angulus-omra-

Fig. 1. Kliniske optagelser. A: Tilstanden praeoperativt. B,C: Tilstanden otte ar postoperativt. Preeoperativt bemeerkes den venstresidi-

ge submandibulare haevelse. Cikatrice efter biopsitagning ses hen over toppen af haevelsen. Postoperativt ses cikatricen forsat sub-

mandibulzert fra, men en face uden skeemmende defiguration.

Fig. 1. Clinical photos. A: Preoperative state. B,C. State eight years postoperatively. Note the submandibular swelling on the left side preoperatively. Ci-
catrice after biopsy is seen on top of the swelling. Postoperatively (B,C) the cicatrice is still visible but only from a submandibular view.
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Fig. 2. Rgntgenbilleder og CT-skanning. A: Praeoperativt panoramaradiogram visende et radiolucent omrade i venstre corpus man-
dibulae. Bemzerk ekspansionen fortil ved basis. Der ses tegn pa rodresorption af 6. B: Praeoperativt CT-scan med horisontalt snit i

submandibuleert niveau. Tumor fremtraeder velafgraenset med stedvise forkalkninger. Anteriort for tumor ses ekspansion lingvalt af

basis mandibulae. C: Panoramaradiogram otte ar efter operationen. Der ses normal knogletegning uden tegn pa recidiv af tumor.

Der ses en konkavitet i basis mandibulae.

Fig. 2. Radiographs and CT-scan. A: Preoperative panoramic radiograph exhibiting a radiolucency of the left body of the mandible. Note the expansion
of the anterior border of the mandible. There are signs of root resorption of -6. B: Preoperative horisontal CT scan. The tumour appears well defined
with areas of calcification. Anterior to the tumour a lingual expansion of the base of the mandible is seen. C: Panoramic radiograph eight years after
operation showing no evidence of recurrence. A concavity is seen in the base of the mandible.

det i overensstemmelse med de i litteraturen hyppigst rap-
porterede fund (3,9,10). De peroperative og radiologiske
fund i form af en velafgraenset proces med ekstension ind
lingvalt samt opdrivning af basis mandibulae er ligeledes ka-
rakteristiske for DF (10,14,15,18). Peroperativt konstateredes
god klivage mellem tumor og det omkringliggende blgdt-
vaev, hvor tumor penetrerede basis mandibulae. Det histolo-
giske billede svarede ogsa til de karakteristiske fund som ses
ved DF (2,9,11).

Der har tidligere hersket nogen forvirring angaende klas-

sifikationen af de fibromatgse tumorer (19). Klassifikationen
har baseret sig pa faktorer som lokalisation af tumor samt
patientens alder, snarere end pa specifikke histologiske ka-
rakteristika. Der synes nu at vaere enighed om at DF kan be-
tragtes som en intraossgs form af fibromatose, da begge har
den samme histologiske opbygning (15,20). DF har sin op-
rindelse i knogle med evt. sekundaer indvaekst i de tilstoden-
de blpdtveevsregioner, mens fibromatose primeert er ekstra-
ossgs (20,21). Klinisk-radiologisk kan DF veere sveer at diffe-
rentiere fra aneurysmal knoglecyste (5,11,14), keempecelle-
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Fig. 3. Operationsbilleder. A: Peroperativt efter frileegning af tumor mod tilgraensende bladdele, men fgr resektion. Det ses at tumor
har penetreret basis mandibulae, speciel lingvalt, og medfgrt ekspansion af knoglen anteriort. B: Resektionspraeparatet indeholden-

de tumor samt den resecerede del af basis mandibulae. C: Efter rekonstruktion med frit crista iliaca-transplantat.

Fig. 3. Operation photos. A: Peroperative after dissection of tumour with adjoining soft tissues, but prior to final resection. The tumour has penetrated
the mandibular border, in particular lingually, and caused bone expansion anteriorly. B: The surgical specimen containing the tumour and the resect-
ed part of base of mandible. C: After reconstruction with an iliac bone graft.
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Fig. 4. Mikrofotografier. A: Cellefattigt, kollagenrigt mesenkymalt vaev med tenformede celler, lejret i bundter. Heematoxylin Eosin, x
40. B: Tenformede mesenkymale celler i bundter. Ensartede kerner med regelmaessig ovaleer form, finttegnet kromatinstruktur, og

sma nukleoler. Ingen mitoser. Heematoxylin Eosin, x 400.

Fig. 4. Microphotos. A: Hypocellular mesenchymal tissue, rich in collagen fibres with spindle cells arranged in fascicles. Haematoxylin Eosin, x 40. B:

Spindle-shaped mesenchymal type cells in fascicles. Nuclei uniform elongated; fine chromatin structure; small nucleoli. No mitotic figures. Haematoxy-

lin Eosin, x 400.

granulom (5,11) og ameloblastom (5,22). Histologisk kan det
differentialdiagnostisk vere svert at skelne DF fra centrale
non-ossificerende fibromer (11,12,18), men vigtigst er dog
adskillelsen fra det lavmaligne fibrosarkom (10-12,15,17,18).

Der har vaeret anvendt forskellige kirurgiske procedurer i
behandlingen af DEF, lige fra ekskokleation til hemimandibu-
lektomi. For at reducere risikoen for lokalt recidiv synes der
i de fleste tilfaelde at veere enighed om at anbefale kirurgisk
fjernelse i form af blokresektion (3-6,12,14). Der anbefales i
den forbindelse en bred tumorfri margen ved resektionen
(12,19). Valget mellem konservativ eller mere radikal kirur-
gisk behandling bestemmes ud fra faktorer som lokalisation,
afgreensning og udstreekning af tumor (5,15,17), samt af hvor
aggressiv processen vurderes at veere (12,17). Stralebehand-
ling er ikke indiceret som primer behandling, men er un-
dertiden anvendt i et forsgg pa at mindske veeksten for fjer-
nelsen (2). Kemoterapi har ogsa veeret brugt i en kombina-
tion med kirurgisk behandling (19).

I det aktuelle tilfaelde blev der foretaget blokresektion un-
der hensyntagen til tumors stgrrelse og udbredelse, og det
var muligt at bevare kontinuiteten af mandiblen pa denne
made. De udtagne prover fra resektionsrandene posteriort
og anteriort viste ingen tegn pa resttumorvaev. Pga. en rap-
porteret recidivtendens fra 20-70% (3,12,16-18) er opfglgnin-
gen af de enkelte tilfeelde vaesenlig. Der er foreslaet en tre-
arig recidivfri periode (10), fgr det afggres om den pageel-
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dende behandling har veeret en succes. Mange af de rappor-
terede tilfaelde har ikke en observationsperiode af dette om-
fang, hvorfor recidivirekvensen muligvis er endnu hgjere
end antaget. I det omtalte tilfeelde var patienten recidiv- og
symptomfri ved kontrolunderspgelsen otte ar efter indgre-
bet.

Portraetbillederne i Fig. 1 vises uden anonymisering efter skriftlig til-
ladelse fra patienten og patientens foraeldre.

English summary

Desmoplastic fibroma of the mandible

Desmoplastic fibroma is a benign but locally aggressive tu-
mour with a high recurrence rate. This paper presents a case
of a desmoplastic fibroma of the mandible in a 7-year-old
girl with a clinical follow-up of eight years. The patient was
treated by wide marginal resection and immediate recon-
struction using an iliac bone graft. There have been no signs
of recurrence until now. The clinical, radiological and histo-
logic findings as well as concept of treatment are compared
with those referred to in the literature.
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