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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

Zobttakogwiazdziak pleomorficzny (pleomorphic xanthoastrocytoma, PXA) jest rzadkim,
astrocytarnym nowotworem ztosliwem osrodkowego uktadu nerwowego, ktory wedlug skali WHO
ma stopien II. Stanowi on 1% pierwotnych guzow moézgu. (1) Wystepuje on glownie w drugiej
dekadzie zycia (2), cho¢ obecne sa rdwniez przypadki chorych majacych ponad 60 lat (3). PXA
dotyka w takim stopniu m¢zczyzn, jak i kobiety.

Lokalizuje si¢ przede wszystkim w ptacie skroniowym, a poza nim moze wystepowaé we wzgorzu
(4), mozdzku (5), rdzeniu kregowym (6), kuli oczodotu (7), szyszynce (8) lub siodle tureckim (9).
Objawia si¢ on gtownie poprzez napady padaczkowe, ze wzgledu na czgste wystepowanie w placie
skroniowym. (10) Nalezy on do grupy guzéw zwanymi nowotworami zwigzanymi z padaczka
dlugoterminowa, bedace zidentyfikowanymi zmianami u pacjentow z dluga historig padaczki
lekoopornej. Poza PXA do tej grupy naleza: zwojakoglejak czy dysembrioplastyczny nowotwor
neuroepitelialty. (11) Innymi objawami towarzabcymi PXA moga by¢ zawroty czy bole glowy,
rzadko kiedy pacjenci sg bezobjawowi. (3)

Leczeniem z wyboru jest chirurgiczna resekcja guza. W przypadku nawrotu nowotworu najlepsza
opcja wydaje si¢ by¢ ponowna resekcja, zamiast wigczenia leczenia adjuwantowego, ze wzgledu na
to, ze PXA stabo reaguje na chemio- czy radioterapi¢.(3)

STAN WIEDZY

BADANIE OBRAZOWE

Nieinwazyjng metoda diagnostyki PXA jest neurobrazowawnie, ktore opiera si¢ na tomografii
komputowej (CT) oraz rezonansie magnetycznym (MRI). W obrazie, PXA prezentuje si¢ jako lity
guz ulegajacy wzmocnieniu pokontrastowemu, lokalizujacy si¢ nadnamiotowo, z czestymi
obwodowymi komponentami torbielowatymi. (1) Ze wzgledu na jego peryferyjnag lokalizacje,
czesto towarzyszy mu objaw opony twardej, pojawiajacy si¢ w wyniku pogrubienia i usztywnienia
opony. (12) Objaw ten wynika bardziej z reakcji reaktywnej niz wynikajacej z bezposredniej
inwazji opony twardej, ktora rzadko wystepuje. Ze wzgledu na powolny wzrost zmiany, czgsto
dochodzi do powierzchownej przebudowy czaszki. (13)

W badaniu tomografii komputerowej PXA prezentuje si¢ jako hipodensyjna lub izodensyjna zmiana,
ulegajaca wzmocnieniu po podaniu kontrastu. Jest to guz o zbitej strukturze, ktéoremu czesto
towarzyszy komponenta torbielowata. Caly guz ma rdézng wielkos¢. Staly skladnik nowotworu
charakteryzuje si¢ niejednorodno$ci. Zmiana jest dobrze lub slabo odgraniczona, zwykle z
niewielkim lub bez towarzyszacego obrzeku. Widoczne sg ogniskowe zwapnienia w obrebie guza.
(14,15)

Badanie MRI opiera si¢ na kilku sekwencjach, w kazdej z nich PXA wyglada w odmienny sposob.
W sekwencji T1, komponenta stala guza jest izo- lub hipointensywna w poréwnaniu do
otaczajacych go szarych komorek. Za§ komponente torbielowata charakteryzuje niski sygnat.

Po podaniu kontrastu w sekwencji T1+C, czg$¢ stata ulega wyraznemu wzmocnieniu.
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W obrazach T2-zaleznych sktadnik staty PXA jest izo- lub hieperintensywny, a czg$¢ torbielowata
wykazuje wysoki sygnat.

W sekwencji T2 FLAIR komponenta torbielowata cechuje si¢ hiperintensywno$cia wzgledem
ptynu mozgowo-rdzeniowego, z powodu wigkszej zawartosci biatka. (3, 16-18)

W obrazach MR widoczny jest niewielki obrzek naczyniopochodny otaczajacy guza, ktory tatwiej
jest uwidaczniany za pomoca rezonansu magnetycznego niz badania CT. (3) Dodatkowo mozna
zaobserwowac zajecie opon migkkich.

PXA nalezy roznicowa¢ z innymi guzami korowymi takimi jak: zwojakoglejak (wzmocnienie
pokontrastowe jest mniej widoczne, rzadziej wystepuja zwapnienia, brak objawu opony twardej),
dysembrioplastyczny nowotwor neuroepielialny (rzadziej wystgpuje wzmocnienie prokontrastowe),
skapodrzewiak (czg$ciej wystepuja zwapnienia), desmoplastyczny ganglioglejak niemowlecy
(obecna inwazja opon). (3, 18, 19)

BADANIE HISTOPATOLOGICZNE

Glejaki niskiego stopnia to najczestsze nowotwory mozgu wystepujace u dzieci .(20) Wsrod nich
najrzadziej wystgpujacym nowotworem jest zottakogwiazdziak pleomorficzny PXA (<1%
wszystkich gwiazdziakow). (21) Nazwa zottakogwiazdziak bierze si¢ od mozliwie wystepujacych
w cytoplazmie kropel lipidowych w astrocytach. (20)

Charakterystycznym obrazem histologicznym dla PXA jest obecno$¢ wysoko pleomorficznych
wrzecionowatych lub okraglych duzych astrocytow z pojedynczym jadrem komoérkowym lub z
wieloma. (20) W obrgbi guza widoczne sg nacieki limfoplazmatyczne (21). Ogniska nekrozy nie
wystepuja. (21) Podzialy komorkowy wystepuja rzadko (indeks mitotyczny <1 mitozy na 10 hpf).
(21, 22) Wokol komorek nowotworowych powstaje charakterystyczna zewnetrzna blaszka
podstawna, sktadajaca si¢ z wtokien retikulinowych. (21) Cytoplazma komoérek nowotworowych w
badaniu immunohistochemicznych jest dodatnia na bialka GFAP, S100 oraz zmiennie na
synaptofizyne 1 MAP2. Ki-67 wynosi <1%. (21) Ponadto cytoplazma barwi si¢ eozyng oraz zawiera
liczne biatka hialinowe. (21)

Najczestszymi mutacjami zwigzane z wystepowaniem tego nowotworu to mutacje w genie BRAF
V600E. (20) PXA zlokalizowane w ptacie skroniowym w okoto 90% posiadato powyzsze mutacje.
(20) Badanie histopatologiczne wycinka, pobranego podczas operacji, wymagane jest do
postawienia prawidlowego rozpoznania PXA, oceny rokowania oraz do wszczecia prawidlowego
leczenia. Rokowanie pacjenta z PXA jest zazwyczaj dobre.

PODSUMOWANIE

PXA to bardzo rzadki nowotwor osrodkowego uktadu nerwowego, ktéry moze nawracaé i
rozprzestrzenia¢ si¢ po catym OUN. Badania obrazowe tj. CT i MRI pozwalaja na doktadne
zobrazowanie zmiany, jednak niezbgdne jest wykonanie badania histopatologiczne do postawienia
ostatecznej diagnozy. Rzadko$¢ tego nowotworu przyswaja problemoéw diagnostycznych. W
zwigzku z tym potrzebne s3 dalsze badania molekularne nad dopracowaniem wydajniejszej
diagnostyki.
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