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Wstęp
Nabłoniak wapniejący Malherbe’a jest guzem macierzy wło-

sa (pilomatrixoma, pilomatricoma), który wywodzi się z komórek 
rozrodczych zewnętrznej pochewki korzenia mieszka włosowe-
go (1-19). Ten łagodny guz występuje niezwykle rzadko. Zazwy-
czaj umiejscawia się w skórze głowy i szyi. Pierwsze przypadki 
opisali Malherbe i Chenantais w 1880 r. Chociaż ich opracowa-
nie nie było wolne od błędów, niesłusznie bowiem przypisali na-
błoniakowi pochodzenie gruczołowe, to nazwisko jednego z nich 
pozostało uwiecznione w nazwie (1,2).

Nabłoniak wapniejący Malherbe’a 
(pilomatrixoma) – obserwacje własne
Malherbe’s calcifying epithelioma (pilomatrixoma) – own experience

Ewa Czerniawska1, Arkadiusz Pogrzebielski1, Bożena Romanowska-Dixon1, Jolanta Orłowska-Heitzman2

1 Z Katedry i Kliniki Okulistyki i Onkologii Okulistycznej Uniwersytetu Jagiellońskiego Collegium Medicum w Krakowie
  Kierownik: prof. dr hab. n. med. Bożena Romanowska-Dixon
2 Z Katedry Patomorfologii Klinicznej i Doświadczalnej Uniwersytetu Jagiellońskiego Collegium Medicum w Krakowie
  Kierownik: dr hab. n. med. Dariusz Adamek

(42)

Streszczenie: Nabłoniak wapniejący Malherbe’a (pilomatrixoma) to rzadki guz macierzy włosa.
 Cel: celem opracowania jest prezentacja klinicznych przypadków nabłoniaka i analiza zmienności jego obrazu.
 Materiał i metody: spośród niespełna 3500 pacjentów operowanych w Klinice Okulistyki i Onkologii Okulistycznej w Krakowie 

z powodu guzów, w okresie ostatnich 10 lat, wyodrębniono 7-osobową grupę chorych z histologicznie potwierdzonym rozpozna-
niem pilomatrixoma. Dokonano retrospektywnej analizy ich historii chorób, zwracając szczególną uwagę na współwystępowanie 
innych jednostek chorobowych, formę wzrastania guzów i ich umiejscowienie oraz rodzaj terapii i jej skuteczność. Uzyskane 
wyniki porównano z wynikami badań przeprowadzonych przez zespoły z innych ośrodków.

 Wyniki: nabłoniaka wapniejącego Malherbe’a cechują kliniczna różnorodność i podobieństwo do innych, znacznie częstszych 
guzów powiek. Zwykle przyjmuje on postać guzka pojedynczego, niedużego, ruchomego względem podłoża, wolno rosnącego, 
pokrytego niezmienioną skórą. Poza opisaną klasyczną postacią zdarzają się guzy uszypułowane, olbrzymie, szybko rosnące, per-
forujące, jak również guzy o nietypowej lokalizacji i mnogie.

 Wnioski: skutkiem klinicznej zmienności pilomatrixoma są błędy diagnostyczne. Jedynym, pewnym i niezawodnym kryterium 
pozostaje ocena patomorfologiczna.

Słowa kluczowe: nabłoniak wapniejący Malherbe’a, pilomatrixoma, guzy powiek, guzy okołooczodołowe.
Summary: Purpose: Malherbe’s calcifying epithelioma is a rare hair matrix tumor.
 The objective is to present clinical cases and to analyze the variability of its image.
 Material and methods: Among nearly 3500 patients with ocular tumors operated during the last 10 years in the Department of 

Ophthalmology and Ocular Oncology in Krakow we identified a group of 7 patients with histologically confirmed pilomatrixoma. 
A retrospective evaluation of their medical history was performed, paying particular attention to the co-existence of other dise-
ases, form of growth and location of tumors, as well as treatment methods and their effectiveness. The results were compared 
with other clinical studies.

 Results: Malherbe’s calcifying epithelioma is characterized by clinical polymorphism and similarity to other much more frequent 
eyelid tumors. It usually has the form of a single, small, movable, slowly growing nodule covered by intact skin. In addition to 
the classic form described there are pediculated tumors, huge, fast-growing, perforating, as well as tumors in unusual locations 
and multiple lesions.

 Conclusions: The consequences of variation pilomatrixoma are clinical diagnostic errors. The one, sure and reliable criterion is 
a histopathology evaluation.

Key words: Malherbe’s calcifying epithelioma, pilomatrixoma, eyelid tumors, periorbital tumors.

PRACE ORYGINALNE

Cel
Celem pracy jest prezentacja klinicznych przypadków nabło-

niaka wapniejącego Malherbe’a i analiza zmienności jego obrazu.

Materiał i metody
W bazie danych wyników badań histopatologicznych 

wszystkich chorych leczonych operacyjnie w Klinice Okulistyki 
i Onkologii Okulistycznej UJ CM w Krakowie w latach 2000–  
–2009 wyszukano pacjentów z potwierdzonym histopatolo-
gicznie rozpoznaniem nabłoniaka wapniejącego Malherbe’a  
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i przeprowadzono retrospektywną ocenę ich historii chorób. 
Analizowano wyniki badań – podmiotowego, przedmiotowego 
– i rodzaj zastosowanej terapii. W wywiadzie zwracano uwagę 
na klinicznie istotne współistnienie innych chorób, w badaniu 
przedmiotowym – na typ wzrastania guzów i ich umiejscowie-
nie. Następnie poddano ocenie przebieg terapii i jej skutecz-
ność.

Wyniki
Spośród 3478 chorych operowanych w okresie od 

1.01.2000 r. do 31.12.2009 r., u których uzyskany materiał pod-
dano badaniu histopatologicznemu, zidentyfikowano 7 chorych 
(0,2%) z rozpoznaniem nabłoniaka wapniejącego Malherbe’a.

W kategorii płci 7-osobowa grupa pacjentów operowanych 
w latach 2002–2007 składała się z 4 kobiet (57%) i 3 mężczyzn 
(43%), natomiast w kategorii wieku – z 4 dzieci i 3 dorosłych 
(wiek pacjentów wahał się od 3 lat do 68 lat, średnia wieku 
wynosiła 25,8 roku).

U żadnego z chorych nie stwierdzono współistnienia nabło-
niaka wapniejącego z zespołem Turnera, zespołem Gardnera, 
dystrofią miotoniczną, trisomią IX, zespołem Rubinsteina-Tay-
biego, sarkoidozą czy objawem Raynauda. Badane dzieci były 
ogólnie zdrowe, a u dorosłych współwystępowały schorzenia 
takie jak: nadciśnienie tętnicze (2 osoby), choroba niedokrwien-
na serca (2 osoby), choroba zwyrodnieniowa stawów (1 oso-
ba), alergia (1 osoba), wole tarczycy (1 osoba), wada serca 
(1 osoba), nerwica (1 osoba), opóźnienie umysłowe (1 pacjent). 
Spośród wszystkich badanych jedna osoba zgłaszała doznanie 
urazu w tej okolicy, w której następnie rozwinął się guz.

U wszystkich pacjentów stwierdzono pojedyncze zmiany 
rozrastające się podskórnie. Były one zlokalizowane w obrębie 
górnej powieki u 5 osób (71,4%), w powiece dolnej u 1 osoby 
(14,28%) i w okolicy kąta przyśrodkowego u 1 osoby (14,28%). 
Wielkość guzów wahała się od 4 mm x 4 mm do 40 mm x 
25 mm, średnio średnica guzów wynosiła 10 mm. Okres wzro-
stu guzów mieścił się w przedziale 3-10 miesięcy. Średni czas, 
który upłynął od zauważenia guzka do operacji, to 5,7 miesiąca.

W rzucie guza u 2 osób skóra wykazywała cechy zapalenia, 
u 1 osoby wystąpiło owrzodzenie, u 1 osoby guzkowi towarzy-
szyły podskórne krwawienia, u 3 osób guzy miały niebiesko-
fioletowe zabarwienie i u 2 osób widoczne były prześwitujące 
naczynia krwionośne w skórze nad zmianą. W 3 przypadkach 
skóra nad guzkiem pozostała niezmieniona. Klinicznie wszyst-
kie zmiany zostały zakwalifikowane jako guz powieki bądź kąta 
przyśrodkowego, a w diagnostyce różnicowej nabłoniaka wap-
niejącego Malherbe’a brano pod uwagę cystę powieki, gradów-
kę, naczyniaka, obecność kleszcza i zmiany zapalne (ryc. 1, 2).

U wszystkich chorych zastosowano leczenie chirurgiczne, 
które polegało na radykalnym usunięciu guza. Dwa zabiegi wy-
konano w znieczuleniu miejscowym i sedoanalgezji, natomiast 
w 5 przypadkach zastosowano znieczulenie ogólne ze względu 
na wiek czworga dzieci i niedorozwój umysłowy jednego z pa-
cjentów.

Po wcześniejszej kauteryzacji okolicznych naczyń wycinano 
zmiany. Następnie przymrażano powstałą lożę i zszywano skórę 
szwami pojedynczymi (Mersilk). W jednym przypadku z uwa-
gi na wielkość guza konieczne było wykonanie zabiegu rekon-
strukcyjnego z wolnym przeszczepem płata skórnego i operacją 

plastyczną. Śródoperacyjnie nie stwierdzono żadnych powikłań. 
Gojenie w okresie pooperacyjnym przebiegało prawidłowo. Oce-
na histopatologiczna u wszystkich chorych wykazała utkanie ty-
powe dla nabłoniaka wapniejącego Malherbe’a (pilomatrixoma).

W żadnym z przypadków nie wystąpiła wznowa. U jednej 
pacjentki 5 lat po zabiegu w sąsiedztwie blizny pooperacyjnej 
pojawił się czerwony guzek – na podstawie obrazu klinicznego 
wykluczono wznowę.

Dyskusja
Nabłoniak wapniejący Malherbe’a nawet dla doświadczone-

go lekarza może być diagnostyczną pułapką. Jest to guz rzad-
ko spotykany w praktyce okulistycznej. W jego klasycznym, 
klinicznym obrazie stwierdza się obecność pojedynczego, nie-
dużego, dobrze odgraniczonego, ruchomego względem podłoża 
guzka, nad którym pokrywająca go skóra może wykazywać róż-
norodne nieprawidłowości. Guz ma zazwyczaj spoistą strukturę, 
rośnie powoli do czasu, gdy osiągnie średnicę 3 cm, po czym 

Ryc. 1. Guzek dolnej powieki prawego oka. Niewielka podskórna zmiana 
z widocznymi poszerzonymi naczyniami w obrębie pokrywającej 
ją skóry.

Fig. 1. Nodule of the lower eyelid of right eye. A small, subcutaneous 
tumor with visible dilated vessels in the skin over the lesion.

Ryc. 2. Nabłoniak wapniejący Malherbe’a okolicy kąta przyśrodkowego 
lewego oka.

Fig. 2. Malherbe’s calcifying epithelioma of the medial angle of the 
left eye.
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twardnieje „na podobieństwo kości” (1-4). Jednak jego wygląd 
bywa bardzo różnorodny i zwodniczy. Poza opisaną klasyczną 
postacią pilomatrixoma zdarzają się guzy uszypułowane, olbrzy-
mie, szybko rosnące, perforujące, guzy o nietypowej lokalizacji 
i mnogie (5-10). Znamienny dla nabłoniaka Malherbe’a kliniczny 
polimorfizm ujawnił się również w naszym materiale. W rzucie 
zmiany u 2 osób skóra wykazywała cechy zapalenia, u 1 oso-
by wystąpiło owrzodzenie, w kilku przypadkach widoczne były 
prześwitujące naczynia krwionośne, krwawienia podskórne 
lub guzki miały niebieskofioletowe zabarwienie. W literaturze 
zwraca uwagę istniejąca zazwyczaj duża rozbieżność między 
wstępnymi rozpoznaniami przedoperacyjnymi a wynikami analiz 
histopatologicznych. W przypadku pilomatrixoma trafność kli-
nicznych rozpoznań mieści się w przedziale 28,9–82% (2,11-14).

Nabłoniaka Malherbe’a cechuje bimodalny rozkład zachoro-
walności. Chociaż jest schorzeniem występującym najczęściej 

u dzieci i młodych dorosłych (40% nabłoniaków występuje w 1. 
dekadzie życia, a kolejne 20% w 2. dekadzie), może rozwinąć się 
w każdym wieku. Drugi szczyt zachorowań przypada na 6. i 7. 
dekadę życia (11,15). Zarówno kliniczna wielopostaciowość, jak 
i predylekcja do występowania u młodych pacjentów znajdują 
odzwierciedlenie w naszym materiale (tab. I).

Według piśmiennictwa guz częściej rozwija się u kobiet niż 
u mężczyzn, w stosunku 2: 1 (1,2,16). Jednak w materiale Lana 
i wsp., analizującym 179 przypadków nabłoniaka wapniejącego 
Malherbe’a głowy i szyi, proporcja ta ma wartość 0,97: 1 (12). 
W naszym materiale stosunek liczby kobiet do mężczyzn wyno-
si 1,3: 1.

Chociaż w licznych artykułach spotyka się doniesienia 
o powiązaniu nabłoniaka wapniejącego z takimi jednostkami 
jak zespół Turnera, zespół Gardnera, dystrofia miotoniczna, tri-
somia IX, zespół Rubinsteina-Taybiego, sarkoidoza czy objaw 

Nr/
No

Płeć/ Wiek/ 
Sex/ Age

Oko/ Eye
umiejscowienie/  

Localization

Charakterystyka kliniczna/
 Clinical appearance

Data zabiegu/
Date of surgery

Efekt kliniczny/ 
Clinical effect

1 M/ 3
M/ 3 

PO/ powieka górna/ 
RE/ superior eyelid

guzek 5 mm x 5 mm, przesuwalny względem otaczających 
tkanek; skóra nad guzkiem niezmieniona/ tumor 5 mm 
x 5 mm, movable relative to the surrounding tissue, overly-
ing skin is not changed

maj 2007 r./
May 2007

rana zagojona per 
primam; bez wznowy/ 
healing over,  
no recurrence

2 K/ 6
F/ 6

PO/ powieka dolna/ 
RE/ inferior eyelid

guzek 4 mm x 5 mm, twardy, przesuwalny względem pod-
łoża; w trakcie wysiłku fizycznego guzek ciemnieje, staje 
się fioletowy i powiększa się/ tumor 4 mm x 5 mm, hard, 
mobile relative to the ground; during physical exertion the 
tumor becomes violet and enlarges

Kwiecień 2006 r./
April 2006

rana zagojona per 
primam; bez wznowy/ 
healing over,  
no recurrence

3 K/ 8
F/ 8

PO/ powieka górna/ 
RE/ superior eyelid

guzek 5 mm x 7 mm, sino przeświecający przez skórę, nad 
nim owrzodzenie ze strupkiem, w wywiadzie pierwotnie 
przebarwienie i zaczerwienienie, po 1 miesiącu zgrubienie 
i zmiana barwy na niebieską/ tumor 5 mm x 7 mm, with 
blue transparent through the skin, above it an ulceration 
with scab medical history: primary discoloured, red lesion, 
after 1 month thickening and change of the colour; the 
lesion becomes blue

Marzec 2002 r./
March 2002

rana zagojona per 
primam; bez wznowy/ 
healing over,  
no recurrence

4 M/ 11
M/ 11

PO/ powieka górna/ 
RE/ superior eyelid

guzek 5 mm x 5 mm, ruchomy względem podłoża/  
tumor 5 mm x 5 mm, mobile relative to the ground

wrzesień 2007 r./
Sept 2007

rana zagojona per 
primam; bez wznowy/ 
healing over,  
no recurrence

5 M/ 25
M/ 25

LO/ powieka górna/ 
LE/ superior eyelid

guzek 10 mm x 10 mm, dość zwarty, przesuwalny wzglę-
dem podłoża, skóra nad nim nieco zaczerwieniona/ tumor 
10 mm x10 mm, dense, mobile, overlying skin is red

maj 2005 r./
May 2005

rana zagojona per 
primam; bez wznowy/ 
healing over,  
no recurrence

6 K/60
F/60 

PO/ powieka górna
RE/ superior eyelid

guz 40 mm x 25 mm, siny, twardy, przesuwalny względem 
podłoża, z poszerzonymi naczyniami na powierzchni, prze-
suwający brew ku górze, powodujący opadanie powieki; 
pod skórą w rzucie guza i w sąsiedztwie wylewy/ tumor 
40 mm x 25 mm, blue, hard, mobile, with dilated capilla-
ries, moving the eyebrow upward, causing the sinking of 
eyelid; hemorrhages in the overlying skin and beside 

Luty 2002 r./
Feb 2002

rana zagojona per 
primam; bez wznowy/ 
healing over,  
no recurrence

7 K/68 
F/68

OL/ okolica kąta  
wewnętrznego/  
LE/ region of medial  
canthus

guz 13 mm x 8 mm z prześwitującymi naczyniami krwiono-
śnymi/ tumor 13 mm x 7 mm with visible capillaries

luty 2005 r./
Feb 2005

rana zagojona per 
primam; bez wznowy/ 
healing over,  
no recurrence

K – kobieta, M – mężczyzna, PO – prawe oko, LO – lewe oko/ F – female, M – male, RE – right eye, LE – left eye

Tab. I. Wyniki badania omawianej grupy pacjentów.
Tab. I. Results of physical examination of this group of patients.
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Raynauda (1,13,16), to u naszych pacjentów nie stwierdziliśmy 
współwystępowania żadnej z tych chorób. Spośród wszystkich 
badanych jedna osoba zgłaszała doznanie urazu w tej okolicy, 
w której następnie rozwinął się guz. Jednak dostępne opraco-
wania nie potwierdzają związku przyczynowo-skutkowego mię-
dzy urazami a pilomatrixoma (1).

U ponad 70% naszych pacjentów guzek występował 
w obrębie górnej powieki, podobne były wyniki innych bada-
czy, które w przypadku okołooczodołowej lokalizacji tych zmian 
wskazywały na ich predylekcję do powieki górnej i okolicy brwi 
(3,4,14,15).

Postępowanie terapeutyczne, które jest rekomendowane 
na świecie, to chirurgiczne wycięcie z marginesem zdrowych 
tkanek. Wznowy są niezmiernie rzadkie i wg piśmiennictwa 
wynoszą 0-6% (1,3,4,11,12). Dotychczas nie opisano samoist-
nej regresji guza. Rokowanie jest dobre. Wyjątkowo zdarza się 
złośliwa transformacja, której efektem jest pilomatrix carcinoma 
– nowotwór złośliwy, szerzący się zarówno poprzez naciekanie 
sąsiadujących tkanek, jak i dający odległe przerzuty.

Obraz morfologiczny nabłoniaka wapniejącego Malherbe’a  
bywa bardzo zróżnicowany i zależy od stadium rozwoju (po-
dział wg Kaddu). Guz rozwija się w głębszych warstwach skóry  

Ryc. 3. Preparat barwiony hematoksyliną – eozyną. Od strony prawej wi-
doczny podskórny guzek, z obwodowo położoną strefą komórek 
żywych, a idąc ku stronie lewej – kwasochłonne masy obumiera-
jących komórek (powiększenie 100x).

Fig. 3. Preparation stained with hematoxylin – eosin. From the right 
side you see a nodule under the skin, with peripherally loca-
ted zone of living cells, and going toward the left zone of dying 
cells (enlargement 100x).

Ryc. 4. Preparat barwiony hematoksyliną – eozyną. Ta sama zmiana, któ-
rą zaprezentowano na ryc. 3. (powiększenie 100x).

Fig. 4. Preparation stained with hematoxylin – eosin. The same nodu-
le, which presented in figure number 3 (enlargement 100x).

Ryc. 5. Preparat barwiony hematoksyliną – eozyną. Widoczne dwie 
zmiany. Od zewnątrz komórki żywe, idąc ku centrum zmiany „ko-
mórki cienie” i komórki całkowicie zmumifikowane (powiększenie 
200x).

Fig. 5. Preparation stained with hematoxylin – eosin. Two nodules vi-
sible. From outside the cells alive, walking toward the center 
the “ghost cells” are visible and the cells completely mummi-
fied (enlargement 200 x).

Ryc. 6. Preparat barwiony hematoksyliną – eozyną. Guzek w całości (po-
większenie 50x).

Fig. 6. Preparation stained with hematoxylin – eosin. Nodule in its in-
tegrity (enlargement 50 x).



241Klinika Oczna 2011, 113 (7-9)ISSN 0023-2157 Index 362646

Ewa CzErniawska, arkadiusz PogrzEbiElski, bożEna romanowska-dixon, Jolanta orłowska-HEitzman 

lub w tkance podskórnej. Otacza go włóknista torebka. Zasad-
niczy element obrazu histopatologicznego stanowią zatopione 
w macierzy nieregularne gniazda komórek o specyficznej struk-
turze. W centrum takiego gniazda znajdują się uznawane za pa-
tognomoniczne dla nabłoniaka „komórki cienie” (”ghost cells”), 
cechują się one kwasochłonną cytoplazmą i niebarwiącym się 
wskutek utraty DNA jądrem. Obwodowe utkanie tworzą komór-
ki bazaloidalne o wysokiej aktywności mitotycznej, barwiące się 
na ciemno, z silnie zasadochłonnymi, małymi jądrami. Między 
tymi dwiema warstwami znajdują się „komórki przejściowe”, są 
one pośrednim stadium w procesie apoptozy komórek bazalo-
idalnych, której finalny produkt stanowią „komórki cienie”. Czę-
sto obserwuje się reakcję typu „dookoła ciała obcego”. W 75% 
w centrum guza występują zwapnienia. W 15-20% zdarzają się 
przypadki metaplazji kostnej. Opisywano również obecność me-
laniny w strukturze nabłoniaka (3,4,13,14,15,17) (ryc. 3-7).

Ze względu na rzadkie występowanie pilomatrixoma trudno 
zgromadzić odpowiedni materiał badawczy. Spektakularnie duże 
opracowanie dotyczące badań na ten temat, obejmujących gru-
pę 336 dzieci, powstało w Szpitalu Dziecięcym w Los Angeles 
(11). Podstawą artykułu była analiza 346 guzów usuniętych 
w ciągu 11 lat (1991–2001). Autorzy publikacji zwracają uwagę 
na dużą częstość występowania pilomatrixoma u dzieci i niski 
wskaźnik wiarygodności klinicznych rozpoznań w przypadku 
tego nowotworu (tylko 28,9% zgodności klinicznych i histopa-
tologicznych diagnoz). Przedstawiony w niej obraz chorobowy 
i leczenie są podobne jak w naszym materiale. W literaturze 
okulistycznej zazwyczaj są opisywane pojedyncze przypadki. 
Największe opracowanie okulistyczne dotyczy 17-osobowej 
grupy chorych (18). Również tu autorzy zwracają uwagę na 
dużą liczbę błędnych rozpoznań klinicznych – najczęściej pilo-
matrixoma jest mylona z cystą dermoidalną, cystą łojową bądź 

kaszakiem – i podkreślają konieczność uwzględnienia nabłonia-
ka Malherbe’a w diagnostyce różnicowej guzów szczególnie 
górnej powieki i okolicy brwi.

Wnioski
Przedstawiony materiał wskazuje na kliniczną zmienność 

pilomatrixoma i podobieństwo do innych, znacznie częściej wy-
stępujących guzów. Jednoznaczną odpowiedź daje dopiero ba-
danie patomorfologiczne.

Dla lekarza okulisty szczególnie podejrzane powinny być 
guzki o wzmożonej konsystencji, zlokalizowane w skórze gór-
nej powieki bądź w okolicy brwi, występujące u młodych pa-
cjentów w 1. i 2. dekadzie życia. Istotne jest, aby zachować 
czujność i w porę wychwycić te zmiany, które należy usunąć 
chirurgicznie, zweryfikować je histopatologicznie ze względu 
na głównie miejscową, a wyjątkowo rzadko mogącą wystąpić 
również ogólną złośliwość.
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