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Streszczenie

Struniaki (tac. chordoma) s3 rzadkimi, histologicznie tagodnymi, lecz klinicznie
ztosliwymi nowotworami szkieletu osiowego. Moga powsta¢ w dowolnym miejscu w linii
srodkowej ciata, gdzie istniala struna grzbietowa (np. stok, nosogardziel, siodto i1 okolica
okotosiodtowa, otwor wielki krggi i okolica krzyzowo-ogonowa). Struniaki to wolno rosnace
nowotwory, wykazujace miejscowg agresywnos¢ w stosunku do kosci i tkanek migkkich.
Struniaka po raz pierwszy opisat w 1856 roku Virchow i Luschke. Z kolei w 1858 roku
Muller stwierdzil, Zze nowotwoér moze pochodzi¢ z pozostatosci embrionalnych prymitywnej
struny grzbietowej tzw. chorda dorsalis. Autorzy przedstawiaja opis przypadku klinicznego
leczonego operacyjne w Kilinice Neurochirurgii, Neurotraumatologii i Neurochirurgii
Dzieciecej Szpitala Uniwersyteckiego nr 1 im. dr A. Jurasza w Bydgoszczy z rozpoznanym w

badaniu histopatologicznym struniakiem.
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Abstract

Chordomas are rare, histologically benign but clinically malignant tumors of the axial
skeleton. They can occur anywhere in the midline of the body where there notochord (clivus,
nasopharynx, saddle and surroundings parasellar, the foramen vertebrae and surroundings
sacral area). Chordomas are slow-growing cancer, showing local aggressiveness relative to
bone and soft tissue. Chordoma was first described in 1856 by Virchow and Luschke. In turn,
in 1858 Muller found that the cancer can come from embryonic remnants of the primitive
notochord called chorda dorsalis. The authors present a clinical case operating treated in the
Department of  Neurosurgery, Neurotraumatology and Pediatric  Neurosurgery,
Dr Antoni Jurasz University Hospital No.1 in Bydgoszcz histopathological diagnosed with

chordoma.
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Wstep

Struniaki sg rzadko wystepujacymi nowotworami. Stanowig okoto 0,1-0,2 %
wszystkich nowotworéw uktadu nerwowego i okoto 1-4 % pierwotnie ztosliwych guzow
kosci [1]. U dorostych 50 % struniakéw powstaje w okolicy krzyzowej, 35-40 % w stoku,
10-15 % w kregach. U dzieci struniaki najczeSciej pojawiajg si¢ w okolicy podstawy czaszKki.
W rzadkich przypadkach struniaki wystgpuja pozakostnie i poza linig Srodkowa ciata, np. w
wyrostkach poprzecznych kregdéw, skorze, zatokach przynosowych, siodle tureckim
podwzgorzu lub foramen magnum [2]. Struniaki moga ujawni¢ si¢ w kazdym wieku, ale

szczyt zachorowan przypada pomigdzy 4 a 6 dekada zycia [3].
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Struniaki sg generalnie wolno rosngcymi guzami. Nie posiadajg torebki. W czasie
swego wzrostu nowotwor rozcigga nerwy czaszkowe, uciska naczynia. Guzy s3 zwykle
czerwono-rude lub purpurowe z guzkowym wygladem powierzchni. Wewnatrz ich
konsystencja jest galaretowata.

Diagnostyke struniaka przeprowadza si¢ W oparciu 0 wywiad, badanie neurologiczne
oraz badania neuroobrazowe: tomografi¢ komputerowa lub rezonans magnetyczny. Oba
badania pokazuja mas¢ nowotworowa wewnatrz kosci, destrukcje kosci 1 ekspansj¢ w tkanki
migkkie. W badaniu CT bez kontrastu guzy objawiajg si¢ jako migkka masa tkankowa izo-
lub hipodensyjna w stosunku do tkanek otaczajacych, powodujaca destrukcje przylegtych
ko$ci z ostrymi ograniczeniami. Z kolei badanie MR jasno pokazuje granice struniaka w
stosunku do otaczajacych tkanek: w obrazie T1-zaleznym 75 % guzow jest izointensywna,
gdy 25 % guzéw wydaje si¢ hipointensywna.

Leczenie wielu chorych jest ograniczone poprzez naciekajacy i inwazyjny charakter
tych nowotwordow [4]. Nawet gdy nowotwor jest maty, a leczenie chirurgiczne radykalne,
nawroty miejscowe sa czeste. Leczenie ma glownie na celu utrzymanie lokalnej kontroli i
zminimalizowanie miejscowego zniszczenia struktur nerwowych. Pomimo miejscowego
przebiegu struniaka przerzuty systemowe moga pojawia¢é sie w 10-30 % [6].
Najpowszechniejsze umiejscowienie przerzutow to:

- pluca,

- regionalne wezly chionne,

- watroba,

- kosci,

- skora.

W wigkszosci przypadkdw nawr6t miejscowy wpltywa na przezywalnos¢. Radioterapia jest
czesto stosowana jako leczenie uzupelniajgce. Ma ona na celu zmniejszenie

prawdopodobienstwa wznowy guza.

Opis przypadku

Do Kiliniki Neurochirurgii Neurotraumatologii i Neurochirurgii Dziecigcej Szpitala
Uniwersyteckiego nr 1 w Bydgoszczy w 2015 roku trafita 47-letnia kobieta z rozpoznang w
badaniach obrazowych patologiczng masg w kanale kr¢gowym. W wywiadzie: od okoto 3 lat
zaburzenia czucia powierzchownego w zakresie krocza i posladkow, zespot bolowy

kregostupa w odcinku ledZwiowo-krzyzowym z promieniowaniem bdlu do prawej konczyny
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dolnej, bez zaburzen funkcji zwieraczy. Chora operowana w 2013, wynik badania
histopatologicznego: struniak. Od tego momentu pacjentka znajdowata si¢ pod stalg kontrola
onkologiczng.

Kontrolne badanie neuroobrazowe uwidocznito powig¢kszenie si¢ zmiany. Badanie
MRI (Ryc. 1) wykazato w obrebie kosci krzyzowej od poziomu S2 policykliczng patologiczng
mas¢ z cechami rozpadu w czgséci srodkowej, osiggajaca wymiar cc - 98mm, a-p - 72mm oraz
poprzeczny - 176,5mm, miejscowo naciekajacg migsien posladkowy wielki obustronnie oraz
powodujaca obrzgk i odczynowe wzmocnienie tych mie¢s$ni, bardziej po stronie prawej. W
badaniu neurologicznym stwierdzono (z istotnych odchylen): zaburzenia czucia
powierzchownego w okolicy posladkow, (+) objawy rozciggowe po stronie prawej przy 60
stopniach. W oparciu o wynik badania klinicznego oraz wynik badan obrazowych chora
zakwalifikowano do leczenia operacyjnego.

W utozeniu na brzuchu z cigcia w bliznie po poprzednim zabiegu w sposob typowy
dotarto do tkanki bliznowatej oraz szarych mas guza zlokalizowanych w obrebie dolnej czgsci
kosci krzyzowej oraz guzicznej. Masy guza pobrano na badanie histopatologiczne i
srodoperacyjne. Wynik badania “intry" - chordoma. Nastgpnie przy pomocy aspiratora
ultradzwigkowego oraz czg¢$ciowo ssaka i dissektora usunigto masy. Po lewej stronie
zlokalizowano korzenie nerwéw rdzeniowych S2 i S3, ktére oddzielono od mas guza i
odbarczono, po prawej stronie korzenie byty ufiksowane w bliznie po poprzednim zabiegu. W
momencie usuni¢cia mas guza, gdzie dalsze usuwanie wigzatoby si¢ z ryzykiem uszkodzenia
korzeni krzyzowych - zaprzestano dalszej resekcji. Po zabiegu operacyjnym chora zglosita
popraw¢ w zakresie odczuwanych dolegliwosci - znacznie zmniejszyly si¢ dolegliwosci
bolowe krggostupa w odcinku ledzwiowo- krzyzowym promieniujgce do prawej konczyny

dolnej. Natomiast w dalszym ciggu utrzymywaty si¢ parestezje w okolicy krocza i posladkow.
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e\ x
Ryc. 1. Obraz MR - przekr6j strzatkowy i poprzeczny przedstawiajacy odcinek krzyzowy
kregostupa z widoczng patologiczng masa - materiat wihasny Kliniki Neurochirurgii,
Neurotraumatologii i Neurochirurgii Dziecigcej Szpitala Uniwersyteckiego nr 1 w

Bydgoszczy
Dyskusja

Struniak to najczestszy pierwotny nowotwodr kosci krzyzowej, osiggajacy czesto
znaczne rozmiary [7]. Najczestszym objawem (60-70 %) jest przewlekty bol plecow, ktory
stopniowo narasta i wystepuje cze¢sto do 12—18 miesigey przed rozpoznaniem klinicznym.
Pacjenci zwykle skarza si¢ na bol zlokalizowany w okolicy ogonowej, analnej lub w okolicy
posladka. Bol moze mie¢ komponent korzeniowy z promieniowaniem do jednej z konczyn
dolnych. Ten objaw prowadzi czgsto do blednego rozpoznania rwy Kkulszowej, co moze
op6zni¢ zdiagnozowanie nowotworu o wiele miesiecy. Takie objawy kliniczne prezentowata
pacjentka leczona w Klinice Neurochirurgii, Neurotraumatologii i Neurochirurgii Dziecigce;j.

Dysfunkcja zwieraczy, przewlekte zaparcia lub krwawienie moze wystgpowac u 40 %
pacjentéw. W miar¢ jak nowotwér kontynuuje wzrost moze nacieka¢ otwory krzyzowe,
powodujac objawy neurologiczne. Objawy ucisku korzeni nerwowych sa rézne i moga
obejmowacé parestezje okolo analne, nietrzymanie lub =zastdj moczu, impotencj¢ |
nietrzymanie stolca. Badanie fizykalne jest niespecyficzne, zwykle bez zmian, z wyjatkiem
badania per rectum, w ktérym wystepuje masa przedkrzyzowa. Badanie neurologiczne moze

by¢ bez zmian lub moze pokazywac uszkodzenie korzeni okolicy krzyzowej [9].
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W literaturze przedstawiany jest poglad, ze leczenie chirurgiczne stanowi istotny
element wstgpnego leczenia pacjentow ze struniakiem [10,11]. Wydaje si¢, ze radykalne
usuni¢cie nowotworu ma zasadniczy wplyw na miejscowa kontrole nowotworu i
przezywalno$¢. Forsyth i wsp. na podstawie 51 przypadkow odkryli, ze zakres zabiegu
operacyjnego wpltywa na przezywalno$¢. Dla pacjentéw, ktorzy mieli jedynie biopsje,
przezywalno$¢ 5-letnia i 10-letnia wynosita odpowiednio 35 % i 0 % [12]. Dla pacjentow po
subtotalnej resekcji guza te liczby wynosity odpowiednio 55 % i 45 %. Struniaki okolicy
krzyzowej sg bardzo duze w momencie wykrycia, jakkolwiek wielu autorow doradza w
przypadku istniejgcej mozliwosci radykalne usuniecie zmiany. Jednak radykalna resekcja
czesto jest niemozliwa z powodu inwazyjnej natury tegd NOWotworu.

Radioterapia uzupelniajaca jest waznym elementem terapii. Niestety, struniaki sg
stosunkowo radiooporne. Rezultaty kliniczne w wigkszo$ci radioterapii w lokalnej kontroli u
chorych bez przerzutow wykazaty niewielkg poprawg. Rekomenduje si¢ naswietlanie
fotonami o energii 6 000 — 7 000 cGy. Z kolei rola chemioterapii w leczenie struniaka jest
ograniczona. Gléwnymi wskazaniami do chemioterapii objeci sg pacjenci z nawrotami lub
zaawansowanym rozwojem choroby, niekwalifikujacy si¢ do leczenia chirurgicznego i
radioterapii.

W opisywanym przypadku klinicznym zastosowano potaczenie leczenia operacyjnego
z radioterapig. Z uwagi na duze ryzyko uszkodzenia korzeni krzyzowych u chorej wykonano
subtotalng resekcje mas guza. Nastepnie pacjentka zostata zakwalifikowana do uzupetniajacej
radioterapii. Aktualnie znajduje si¢ pod stala kontrolg onkologiczng. Kolejne, kontrolne

badania obrazowe nie uwidaczniajg progresji wielkosci guza.

Whioski

1. Struniak to rzadki proces rozrostowy.
2. Wyniki leczenia operacyjnego wyraznie zalezag od wielko$ci nowotworu w momencie

jego rozpoznania oraz stopnia uszkodzenia struktur nerwowych.
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