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Streszczenie

Rdzeniak (ang. medulloblastoma) to pierwotny nowotwodr ztosliwy osrodkowego
uktadu nerwowego, najczesciej rozwijajacy si¢ w mézdzku. Nalezy do grupy prymitywnych
guzéw neuroektodermalnych (PNET). Rdzeniakowi przypisuje si¢ najwyzszy, IV° ztosliwosci
histologicznej wedlug WHO. Termin medulloblastoma wprowadzili w 1925 roku
amerykanscy pionierzy neurochirurgii, Harvey Cushing i Percival Bailey. Rdzeniak jest
najczestszym nowotworem osrodkowego uktadu nerwowego u dzieci. Autorzy przedstawiaja

opis przypadku klinicznego osiemnastolatka leczonego operacyjnie w Klinice Neurochirurgii,
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Neurotraumatologii i Neurochirurgii Dziecigcej Szpitala Uniwersyteckiego nr 1 im. dr A.

Jurasza w Bydgoszczy z rozpoznanym w badaniu histopatologicznym rdzeniakiem.

Stowa kluczowe: rdzeniak, medulloblastoma, pierwotny nowotwor zto§liwy, neurochirurgia.

Abstract

Medulloblastoma is a primary cancer of the central nervous system, most often
developing in the cerebellum. It belongs to a group of primitive neuroectodermal tumors
(PNET). It assigns the highest, IV° histological according to the WHO. The term
medulloblastoma introduced in 1925, the American pioneers of Neurosurgery, Harvey
Cushing and Percival Bailey. Medulloblastoma is the most common cancer of the central
nervous system in children. The authors present a case of clinical patient operating treated in
the Department of Neurosurgery, Neurotraumatology and Pediatric Neurosurgery,
Dr Antoni Jurasz University Hospital No.1 in Bydgoszcz histopathological diagnosed with

medulloblastoma.
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Wstep

Rdzeniak to pierwotny nowotwor zlosliwy osrodkowego uktadu nerwowego,
najczesciej rozwijajacy si¢ w mozdzku. Nalezy do grupy prymitywnych guzow
neuroektodermalnych (PNET). Rdzeniakowi przypisuje si¢ najwyzszy, IV° zlosliwosci
histologicznej wedtug WHO [1,2]. Rdzeniak jest jednym z czestszych nowotworow wieku
rozwojowego 1 stanowi okoto 40% wszystkich nowotworow zlosliwych moézgu. Szacuje sig,
ze w grupie dzieci ponizej 15 roku zycia medulloblastoma wystepuje z czestoscig 0,5:100000
urodzen. Siedemdziesiat procent rdzeniakow rozwija si¢ u pacjentéw ponizej 16 roku zycia, a

prawie 65% pacjentéw stanowig chtopcy.
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Rdzeniak moze rozwija¢ si¢ u chorych w kilku zespotach rodzinnych, z ktérych
najlepiej poznano zwigzek z mutacjami wrodzonymi genéw PTCHL1 (zespét Gorlina), APC
(zepot Turcota), TP53 (zespét Li-Fraumeni), CBS czy SUFU. Analizy materiatu
nowotworowego przy uzyciu mikromacierzy genowych pozwolily na okreslenie genow
zwigzanych z niekorzystnym rokowaniem w medulloblastoma (MYBL2, HMG1, LDH) oraz
genoéw, ktorych ekspresje stwierdzono u chorych z lagodniejszym przebiegiem choroby
nowotworowej (NSCL1 i TRKC).

W obrazach tomografii komputerowej TK guz jest hyperdensyjny w stosunku do
tkanek moézgowia i wykazuje $redni efekt wzmocnienia kontrastowego. W rezonansie
magnetycznym glowy MRI zmiana jest niejednorodna, hipointensywna w stosunku do istoty
szarej w obrazach T1-zaleznych i najczesciej hiperintensywna w obrazach T2-zaleznych [3].
Wzmocnienie kontrastowe medulloblastoma w rezonansie magnetycznym jest zazwyczaj
srednie badz silne - guz jest lity, silnie wzmacniajacy si¢ po Kontrascie, najczesciej
wychodzacy z robaka mozdzku i wrastajacy do IV komory. Czgsto daje przerzuty droga ptynu
mozgowo - rdzeniowego, dlatego badanie MR zawsze powinno obejmowac¢ mozgowie i kanat
kregowy. W MRS znacznie podwyzszone st¢zenie choliny i1 obnizenie NAA, moze
wystepowac tauryna. Nowotwory wystepujace u starszych dzieci badz dorostych majg obraz
bardziej zréznicowany, z obecno$cig struktur torbielowatych i sg zazwyczaj gorzej
odgraniczone od otoczenia.

Rdzeniak jest guzem litym, wystgpuje podnamiotowo, najczesciej w moézdzku,
czesciej w jego linii $rodkowej w robaku moézdzku, rzadziej w potkulach [4]. Czgsto nacieka
sgsiednie struktury anatomiczne (pien mozgu). Ze wzgledu na umiejscowienie guza w poblizu
komory IV u chorych prawie zawsze dochodzi do powstania wodoglowia manifestujacego si¢
charakterystycznymi objawami (bole gtowy, nudnos$ci i wymioty, obrzgk tarcz nerwdw
wzrokowych). Rozpoznanie wstgpne ustalane jest na podstawie wynikéw badan obrazowych
ukazujacych najczesciej lity guz w obrebie tylnego dolu czaszki, wzmacniajacy sig
intensywnie po podaniu Srodka. Ze wzgledu na czgsto$¢ wystepowania, wysoki stopien
ztosliwosci histologicznej i zwigzany z tym niekorzystny przebieg choroby rdzeniak stanowi

powazny problem kliniczny [5,6].

Opis przypadku

Do Kliniki Neurochirurgii w 2014 roku trafit 18-letni m¢zczyzna z rozpoznang w

badaniach obrazowych patologiczng masg w tylnej jamie czaszki. W wywiadzie: od kilku
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miesiecy bole gtowy o uciskajacym charakterze, od okoto tygodnia nasilenie dolegliwos$ci
boélowych glowy, zawrotéw glowy oraz wymiotéw. Badaniem neurologicznym przy przyjeciu
stwierdzono (z istotnych odchylen): zespot mozdzkowy. W oparciu o wynik badania
klinicznego oraz wynik badan obrazowych chorego zakwalifikowano do leczenia
operacyjnego.

W pozycji siedzacej z glowa przygieta, z cigcia linijnego posrodkowego wykonano
kraniotomi¢ podpotyliczng posrodkowa. Nastgpnie nacigto opong twarda. Uwidoczniono
potkule mézdzku oraz robaka. Nastepnie podnoszac szpatuta robaka uwidoczniono otwor
Magendiego i dotarto do komory =zajetej masami guza. Guza pobrano na badanie
srodoperacyjne - wynik:  medulloblastoma. Nastgpnie przy pomocy aspiratora
ultradzwigkowego usuni¢to masy guza. Przyczep guza w okolicy zachytka bocznego prawego
komory IV usunigto aspiratorem CUSA. Inspekcja lozy i dolu rownoleglobocznego w

kierunku resztek guza - nie znaleziono.

Dyskusja

Guzy mozgu typu medulloblastoma rzadko wystepuja u dorostych, wigc ustalenie
wskazan do zastosowania leczenia wymaga postgpowania kompleksowego. Na podstawie
badan klinicznych 1 laboratoryjnych chorzy powinni by¢ przypisani do grupy standardowego
lub wysokiego ryzyka progresji. Do grupy standardowego ryzyka zalicza si¢ przypadki bez
rozsiewu w obrgbie i poza OUN, z masg resztkowa guza ponizej 1,5 cm® oraz z
histologicznym wariantem klasycznym lub desmoplastycznym. Jedynie w tej grupie mozliwe
jest odstgpienie od uzupeiniajacej CTH.

Wskazania do chemioterapii oparto przede wszystkim na obserwacjach w ramach
leczenia dzieci. Dotychczas nie przeprowadzono badan z losowym doborem chorych, ktore
pozwolitoby oceni¢ skuteczno$¢ chemioterapii tego guza mozgu u dorostych. Analiza kilku
obserwacyjnych badan wskazuje, ze prawdopodobienstwo pigcioletniego przezycia u
dorostych z tym rozpoznaniem wynosi 70% [6,7,8]. Wskazania do pooperacyjnej RTH
istniejg w kazdym przypadku rdzeniaka ptodowego (niezaleznie od zakresu resekcji).

Ze wzgledu na bardzo duze zaburzenia rozwoju wystgpujace po napromienianiu
catego OUN u niemowlat 1 matych dzieci najczesciej po operacji stosuje si¢ CTH, aby jak
najbardziej op6zni¢ napromienianie, ktore rozpoczyna si¢ w momencie wystgpienia objawow

wznowy lub rozsiewu nowotworowego [9].
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W opisywanym powyzej przypadku klinicznym zastosowano potaczenie leczenia
operacyjnego z chemioterapig oraz radioterapig osi moézgowo - rdzeniowej. Po zastosowanym
leczeniu operacyjnym u chorego wykonano MRI krggostupa w odcinku szyjnym, piersiowym
i ledzwiowym. Z powodu podejrzenia meta w odcinku szyjnym C6-C7 (Ryc. 1) pacjent zostat
zakwalifikowany do leczenia onkologicznego wedtug protokotu I (dla MB/PNET) programu
IP CZD. Zrealizowano 3 bloki chemioterapii indukcyjnej dla grupy wysokiego ryzyka. Po
trzecim cyklu ze wzgledu na cigzkie powiklania (posocznica, zapalenie wyrostka
robaczkowego oraz zapalenie pluc o mieszanej etiologii bakteryjnej i grzybiczej) — z powodu
dhugotrwatej przerwy w chemioterapii odstgpiono od podania IV bloku chemioterapii. Pacjent
zrealizowatl radioterapie osi moézgowo-rdzeniowej. Kontrolne badania MRI nie stwierdzity

cech wznowy guza podnamiotowo (Ryc. 1). Aktualnie chory realizuje kontynuacje

chemioterapii.

Ryc. 1. Obraz MR pooperacyjny przedstawiajacy brak cech wznowy guza podnamiotowo -
material wilasny Kliniki Neurochirurgii, Neurotraumatologii 1 Neurochirurgii Dziecigcej
Szpitala Uniwersyteckiego nr 1 w Bydgoszczy.

WhioskKi

1. Medulloblastoma u mtodych dorostych to rzadkie procesy rozrostowe OUN.
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2.  Wyniki leczenia operacyjnego wyraznie zalezg od wielko$Sci nowotworu, W momencie

jego rozpoznania oraz stopnia uszkodzenia struktur nerwowych
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