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Abstract

Introduction. Pleomorphic xanthoastrocytoma (PXA) is a rare astrocytic cancer of the central
nervous system that is classified as grade II according to the WHO score. It accounts for 1% of
primary brain tumors. It is mainly located in the temporal lobe and belongs to a group of tumors
called long-term epilepsy associated tumors. Surgical tumor resection is the treatment of choice.

Brief description of the state of knowledge. The non-invasive method of PXA diagnostics is
neuroimaging, which is based on computer tomography (CT) and magnetic resonance imaging
(MRI). In the image, PXA presents as a solid tumor undergoing contrast enhancement, located
supratentorial, with frequent peripheral cystic components.

The characteristic histologic picture for PXA is the presence of highly pleomorphic, fusiform or
round, large astrocytes with single or multiple cell nuclei. Lymphoplasmic infiltrates are visible
within the tumor. The most common mutations associated with the occurrence of this cancer are
mutations in the BRAF V600E gene.

Conclusions. PXA is a very rare tumor of the central nervous system (CNS) that can recur and
spread throughout the CNS. Imaging tests, i.e. CT and MRI, allow for precise imaging of the lesion,
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however, it is necessary to perform a histopathological examination to make a final diagnosis. The
rarity of this cancer assimilates diagnostic problems. Therefore, further molecular research is
needed to develop more efficient diagnostics.
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WPROWADZENIE

Żółtakogwiaździak pleomorficzny (pleomorphic xanthoastrocytoma, PXA) jest rzadkim,
astrocytarnym nowotworem złośliwem ośrodkowego układu nerwowego, który według skali WHO
ma stopień II. Stanowi on 1% pierwotnych guzów mózgu. (1) Występuje on głównie w drugiej
dekadzie życia (2), choć obecne są również przypadki chorych mających ponad 60 lat (3). PXA
dotyka w takim stopniu mężczyzn, jak i kobiety.
Lokalizuje się przede wszystkim w płacie skroniowym, a poza nim może występować we wzgórzu
(4), móżdżku (5), rdzeniu kręgowym (6), kuli oczodołu (7), szyszynce (8) lub siodle tureckim (9).
Objawia się on głównie poprzez napady padaczkowe, ze względu na częste występowanie w płacie
skroniowym. (10) Należy on do grupy guzów zwanymi nowotworami związanymi z padaczką
długoterminową, będące zidentyfikowanymi zmianami u pacjentów z długą historią padaczki
lekoopornej. Poza PXA do tej grupy należą: zwojakoglejak czy dysembrioplastyczny nowotwór
neuroepitelialty. (11) Innymi objawami towarząbcymi PXA mogą być zawroty czy bóle głowy,
rzadko kiedy pacjenci są bezobjawowi. (3)
Leczeniem z wyboru jest chirurgiczna resekcja guza. W przypadku nawrotu nowotworu najlepszą
opcją wydaję się być ponowna resekcja, zamiast włączenia leczenia adjuwantowego, ze względu na
to, że PXA słabo reaguje na chemio- czy radioterapię.(3)

STANWIEDZY

BADANIE OBRAZOWE

Nieinwazyjną metodą diagnostyki PXA jest neurobrazowawnie, które opiera się na tomografii
komputowej (CT) oraz rezonansie magnetycznym (MRI). W obrazie, PXA prezentuje się jako lity
guz ulegający wzmocnieniu pokontrastowemu, lokalizujący się nadnamiotowo, z częstymi
obwodowymi komponentami torbielowatymi. (1) Ze względu na jego peryferyjną lokalizację,
często towarzyszy mu objaw opony twardej, pojawiający się w wyniku pogrubienia i usztywnienia
opony. (12) Objaw ten wynika bardziej z reakcji reaktywnej niż wynikającej z bezpośredniej
inwazji opony twardej, która rzadko występuje. Ze względu na powolny wzrost zmiany, często
dochodzi do powierzchownej przebudowy czaszki. (13)

W badaniu tomografii komputerowej PXA prezentuje się jako hipodensyjna lub izodensyjna zmiana,
ulegająca wzmocnieniu po podaniu kontrastu. Jest to guz o zbitej strukturze, któremu często
towarzyszy komponentą torbielowata. Cały guz ma różną wielkość. Stały składnik nowotworu
charakteryzuje się niejednorodności. Zmiana jest dobrze lub słabo odgraniczona, zwykle z
niewielkim lub bez towarzyszącego obrzęku. Widoczne są ogniskowe zwapnienia w obrębie guza.
(14,15)

Badanie MRI opiera się na kilku sekwencjach, w każdej z nich PXA wygląda w odmienny sposób.
W sekwencji T1, komponenta stała guza jest izo- lub hipointensywna w porównaniu do
otaczających go szarych komórek. Zaś komponentę torbielowatą charakteryzuje niski sygnał.
Po podaniu kontrastu w sekwencji T1+C, część stała ulega wyraźnemu wzmocnieniu.
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W obrazach T2-zależnych składnik stały PXA jest izo- lub hieperintensywny, a część torbielowata
wykazuje wysoki sygnał.
W sekwencji T2 FLAIR komponenta torbielowata cechuje się hiperintensywnością względem
płynu mózgowo-rdzeniowego, z powodu większej zawartości białka. (3, 16-18)
W obrazach MR widoczny jest niewielki obrzęk naczyniopochodny otaczający guza, który łatwiej
jest uwidaczniany za pomocą rezonansu magnetycznego niż badania CT. (3) Dodatkowo można
zaobserwować zajęcie opon miękkich.

PXA należy różnicować z innymi guzami korowymi takimi jak: zwojakoglejak (wzmocnienie
pokontrastowe jest mniej widoczne, rzadziej występują zwapnienia, brak objawu opony twardej),
dysembrioplastyczny nowotwór neuroepielialny (rzadziej występuje wzmocnienie prokontrastowe),
skąpodrzewiak (częściej występują zwapnienia), desmoplastyczny ganglioglejak niemowlęcy
(obecna inwazja opon). (3, 18, 19)

BADANIE HISTOPATOLOGICZNE

Glejaki niskiego stopnia to najczęstsze nowotwory mózgu występujące u dzieci .(20) Wśród nich
najrzadziej występującym nowotworem jest zółtakogwiaździak pleomorficzny PXA (<1%
wszystkich gwiaździaków). (21) Nazwa żółtakogwiaździak bierze się od możliwie występujących
w cytoplazmie kropel lipidowych w astrocytach. (20)

Charakterystycznym obrazem histologicznym dla PXA jest obecność wysoko pleomorficznych
wrzecionowatych lub okrągłych dużych astrocytów z pojedynczym jądrem komórkowym lub z
wieloma. (20) W obrębi guza widoczne są nacieki limfoplazmatyczne (21). Ogniska nekrozy nie
występują. (21) Podziały komórkowy występują rzadko (indeks mitotyczny <1 mitozy na 10 hpf).
(21, 22) Wokół komórek nowotworowych powstaje charakterystyczna zewnętrzna blaszka
podstawna, składająca się z włókien retikulinowych. (21) Cytoplazma komórek nowotworowych w
badaniu immunohistochemicznych jest dodatnia na białka GFAP, S100 oraz zmiennie na
synaptofizyne i MAP2. Ki-67 wynosi <1%. (21) Ponadto cytoplazma barwi się eozyną oraz zawiera
liczne białka hialinowe. (21)

Najczęstszymi mutacjami związane z występowaniem tego nowotworu to mutacje w genie BRAF
V600E. (20) PXA zlokalizowane w płacie skroniowym w około 90% posiadało powyższe mutacje.
(20) Badanie histopatologiczne wycinka, pobranego podczas operacji, wymagane jest do
postawienia prawidłowego rozpoznania PXA, oceny rokowania oraz do wszczęcia prawidłowego
leczenia. Rokowanie pacjenta z PXA jest zazwyczaj dobre.

PODSUMOWANIE

PXA to bardzo rzadki nowotwór ośrodkowego układu nerwowego, który może nawracać i
rozprzestrzeniać się po całym OUN. Badania obrazowe tj. CT i MRI pozwalają na dokładne
zobrazowanie zmiany, jednak niezbędne jest wykonanie badania histopatologiczne do postawienia
ostatecznej diagnozy. Rzadkość tego nowotworu przyswaja problemów diagnostycznych. W
związku z tym potrzebne są dalsze badania molekularne nad dopracowaniem wydajniejszej
diagnostyki.
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