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Rogowaciejgco-torbielowaty guz zebopochodny u dziecka z
zespolem Ehlersa-Danlosa — opis przypadku

Wstep: Rogowaciejaco-torbielowaty guz zebopochodny (KCOT) jest to zmiana o wzro$cie
agresywnym z tendencja do czestych nawrotow. Zespot Ehlersa-Danlosa (ZED) jest to zespot u
podloza, ktérego lezy uwarunkowana genetycznie nieprawidtowa budowa kolagenu. Gtéwne
objawy to nadmierna rozciggliwos¢ skoéry, atroficzne blizny oraz wiotkos$¢ stawow. W
pisSmiennictwie do tej pory opisano jedynie dwoch pacjentéw z zespotem ZED i wspétistniejgcym
KCOT (Carr RJ, i wsp. 1988; Ferreira O, i wsp. 2008).

W niniejszej pracy zostanie zaprezentowany przypadek dziecka z zespotem Ehlersa-Danlosa, u
ktorego stwierdzono KCOT.

Opis przypadku: 12-letnia pacjentka zostata skierowana do Kliniki Chirurgii Szczekowo-Twarzowej
Gdanskiego Uniwersytetu Medycznego z powodu zmian wykrytych na zdjeciu
ortopantomograficznym, ktore zostato wykonane z przyczyn ortodontycznych. Choruje na zespo6t
Ehlersa-Danlosa, leczona ortopedycznie z powodu wysokiego potozenia topatki oraz okulistycznie -
zez rozbiezny i nadwzroczno$¢ matego stopnia. W badaniu fizykalnym stwierdzono hipermobilnos¢
stawOw, wysokie ustawienie topatki oraz znaczng elastycznos¢ skéry. Wewnatrzustnie: deformacja
wyrostka zebodotowego trzonu zZuchwy po prawej stronie wraz z uginaniem blaszki
przedsionkowej, przemieszczenia zebéw spowodowane masa guza. Na OPG liczne wielokomorowe
ubytki kostne. W 2013 wykonano zabieg cystektomii, usunieto zab 85, 45 i 48. Za zebem 47
wykonano okienko kostne. W badaniu histopatologicznym rozpoznano KCOT.

Whioski: Leczenie chirurgiczne dzieci stanowi szczeg6lng trudnos$¢ ze wzgledu na wzrost.
Utrudnione gojenie moze wplyna¢ na powodzenie leczenia. Terapia powinna by¢ prowadzona
rozwaznie, wieloetapowo, by nie zaburzy¢ prawidtowego rozwoju dziecka.



