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Streszczenie

Réznicowanie zmian torbielowatych okolicy siodlowo-nadsiodlowej stanowi istotny problem w praktyce klinicznej ze wzgledu na ich
podobienstwo w obrazie klinicznym, radiologicznym, a nawet histopatologicznym. Ustalenie wlasciwego rozpoznania ma kluczowe
znaczenie w podejmowaniu prawidlowych decyzji terapeutycznych.

Najczestsza manifestacja kliniczng zmian okolicy siodlowo-nadsiodlowej s béle glowy. Czesto wspélistniejg z nimi objawy niedoczynnosci
przedniego plata przysadki lub hiperprolaktynemia wywolana uciskiem na szypute. Moczéwka prosta, otylos¢, zaburzenia psychiczne
i zaburzenia rytméw dobowych moga wystepowac przy zmianach penetrujacych do przestrzeni nadsiodlowej. Szczegdlnie wazne jest
wykluczenie wspdlwystepowania mikrogruczolaka przysadki z torbielg kieszonki Rathkego. Stalo sie to mozliwe dzieki zastosowaniu
znakowanej metioniny w badaniu PET/CT (C-MET PET/CT). Doniesienia z pi$miennictwa wskazuja na mozliwos¢ wspétwystepowania
mikrogruczolaka przysadki u 10% chorych z torbielg kieszonki Rathkego. Nalezy takze mie¢ na uwadze réznicowanie zmian torbielo-
watych okolicy siodlowo-nadsiodlowej z torbielowatym gruczolakiem przysadki lub ropniem.

Leczeniem z wyboru w przypadku objawowych zmian torbielowatych okolicy siodlowo-nadsiodlowej jest zabieg neurochirurgiczny,
ktoéry zazwyczaj powoduje zmniejszenie dolegliwosci bélowych glowy i zaburzenh widzenia, natomiast rzadziej prowadzi do przywroé-
cenia prawidlowej czynnosci przysadki. W przypadku zmian nadsiodlowych w nastepstwie zabiegu neurochirurgicznego moga sie
pojawic lub pogtlebié istniejace wczesniej objawy uszkodzenia podwzgérza. Obserwacja pacjentéw ze zmianami torbielowatymi okolicy
siodlowo-nadsiodlowej po leczeniu neurochirurgicznym powinna trwac kilka lat z uwagi na duza nawrotowo$¢ zmian, ich potencjalne
ryzyko transformacji zlodliwej i mozliwos¢ powstania gruczolaka na drodze metaplazji. Wprowadzenie terapii celowanej inhibitorami
szlaku BRAF/MEK stwarza nowe szanse w leczeniu czaszkogardlakéw. (Endokrynol Pol 2018; 69 (2): 221-228)

Stowa kluczowe: zmiany torbielowate, okolica siodfowo-nadsiodfowa, diagnostyka, leczenie

0 agresywnym miejscowym przebiegu [1]. Do zmian
torbielowatych okolicy siodtowo-nadsiodlowej, oprécz
wspomnianych juz torbieli kieszonki Rathkego i czasz-
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Diagnostyka i leczenie zmian torbielowatych okolicy

siodlowo-nadsiodlowej wymaga interdyscyplinarnego
podejécia z udzialem radiologa, okulisty, endokrynolo-
ga i neurochirurga. Czesto$¢ wykrywania tych zmian
zwieksza sie wraz z szerszym dostepem do badan ob-
razowych, co réwnocze$nie rodzi potrzebe odréznienia
zmian typu incydentaloma od zmian prowadzacych do
powaznych konsekwengji klinicznych. Kluczowe zna-
czenie dla prawidlowego leczenia zmian torbielowatych
okolicy siodlowo-nadsiodlowej ma ustalenie ich przy-
czyny. Postepowanie w torbielach kieszonki Rathkego,
ktérych przebieg jest tagodny, zdecydowanie rézni
sie od upodabniajacych sie do nich czaszkogardlakéw

kogardlaka, zalicza sie torbiel pajeczyndéwki, wtérny
zespol pustego siodla i gruczolaka torbielowatego,
a takze znacznie rzadziej wystepujace ziarniniaki cho-
lesterolowe i torbiele epidermalne [2]. W piSmiennictwie
krajowym problem zmian torbielowatych okolicy sio-
dlowo-nadsiodlowej nie byt dotychczas przedstawiany.
Podobnie w pi$miennictwie §wiatowym doniesienia sg
nieliczne i nie sg przedstawiane w sposéb kompleksowy.

Celem niniejszej pracy jest zwrdcenie uwagi na
zagadnienie zmian torbielowatych okolicy siodlowo-
-nadsiodlowej w aspekcie epidemiologicznym, etio-
patogenetycznym, diagnostycznym i terapeutycznym.
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Torbiel kieszonki Rathkego

Epidemiologia

Torbiel kieszonki Rathkego stanowi najczesciej zo-
brazowanga przypadkowo zmiane okolicy siodlowo-
-nadsiodlowej. Czestos¢ jej wystepowania w popu-
lacji, okreslana na podstawie badan autopsyjnych,
wynosi okoto 20% [3]. Objawowe torbiele kieszonki
Rathkego sa jednak sporadyczne. Szczyt czestosci
ich wystepowania przypada na okres miedzy 4. i 6.
dekada zycia. Trzykrotnie czedciej obserwowane sg
wérdd kobiet [1].

Etiopatogeneza

Kieszonka Rathkego wywodzi sie z przewodu czaszko-
wo-gardlowego. W rozwoju embrionalnym z komérek
przedniej i tylnej éciany kieszonki powstajg odpowied-
nio przednia i podrednia czeé¢ przysadki mdézgowej.
Struktury te faczg sie zlejkiem zbudowanym z nablon-
ka nerwowego. Niezamkniecie sie $wiatla kieszonki
doprowadza do powstania przestrzeni plynowej
miedzy czescig nerwowa a ektodermalng. Dlatego tez
torbiel kieszonki Rathkego polozona jest w czesci po-
$redniej przysadki, miedzy przednim a tylnym platem.
W niektérych przypadkach zmiana ta zajmuje réwniez
przestrzen nadsiodtowa.

W okotlo 50% przypadkéw obserwowany jest stan
zapalny wokoé! torbieli, mozliwy do uwidocznienia
w obrazowaniu metoda rezonansu magnetycznego
(MRI, magnetic resonance imaging) [4]. W badaniach
autopsyjnych wykazano réwniez obecno$¢ metaplazji
w $cianie torbieli w 9-39% przypadkow [2].

Obraz kliniczny

Objawy kliniczne wywolane torbiela kieszonki Rath-
kego sa spowodowane wzrostem ci$nienia w okolicy
okolosiodlowej. Najczestszg manifestacje kliniczna
stanowia bdle glowy. Przewaznie sa to niepulsujace,
epizodyczne béle okolicy czolowej i zaoczodotowej [5].
Moga mie¢ jednak niespecyficzna lokalizacje i charakter.
Jedli torbiel osiaga wieksze rozmiary, moze prowadzi¢
do ucisku na skrzyzowanie nerwéw wzrokowych,
wywolujac zaburzenia widzenia [6, 7].

Pomimo Ze torbiel kieszonki Rathkego jest przewaz-
nie diagnozowana przypadkowo, to zaburzenia hormo-
nalne stwierdza si¢ nawet u 80% chorych ze zmianami
objawowymi [3]. W badaniach laboratoryjnych najcze-
Sciej obserwuje sie hiperprolaktynemie, niedoczynnosc¢
w zakresie osi gonadalnej, osi nadnerczowej, rzadziej
osi tarczycowej [8]. Zaburzenia te zwigzane sg bardziej
z cechami zapalenia w obrazie MRI, niz z wielkoscia
torbieli. W rzadkich przypadkach zmian penetrujgcych
do przestrzeni nadsiodlowej obserwuje sie réwniez
moczédwke prosta. Do najczesciej zglaszanych skarg
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wywolanych zaburzeniami hormonalnymi naleza
wtérny brak miesigczki, obnizenie libido, impotencja [1].

Diagnostyka obrazowa

W badaniu MRI torbiel uwidacznia sie jako zmiana
polozona w czesci posredniej przysadki, zazwyczaj nie-
przekraczajaca 20 mm w najszerszym wymiarze [9, 10].
Torbiel moze miec¢ r6zng intensywno$¢ wzgledem ply-
nu moézgowo-rdzeniowego, czesciej jednak jest hipoin-
tensywna w obrazach T1-zaleznych i hiperintensywna
w obrazach T2-zaleznych. Jej obraz w MRI okreslany
jest mianem ,jajka w skorupce” [11]. Wzmocnienie
Sciany torbieli po podaniu kontrastu przemawia za jej
stanem zapalnym lub metaplazja.

Leczenie

Przyjmuje sie, ze zmiany objawowe powinny by¢
usuniete operacyjnie, cho¢ uzasadnione przy podej-
mowaniu decyzji wydaje sie¢ uwzglednienie dynamiki
procesu chorobowego. Usuniecie torbieli kieszonki Ra-
thkego jest obarczone wysokim ryzykiem wystapienia
moczéwki prostej. Wynika to z czesto obserwowanego
przywierania Scian torbieli do lejka przysadki. Jezeli
przed operacja wystepowaly objawy niedoczynnosci
przysadki, to zazwyczaj nie ustepuja po leczeniu neu-
rochirurgicznym.

Czas obserwacji po interwencji chirurgicznej
powinien wynosi¢ co najmniej 5 lat ze wzgledu na
nawet 50-procentowe ryzyko nawrotu. Wzrasta ono
szczegoblnie w przypadku wystapienia stanu zapalnego
wokot torbieli. Wykazano, ze antybiotykoterapia moze
zmniejsza¢ w tym wypadku ryzyko powtérnego wysta-
pienia zmiany [12]. W przypadku nawrotowych zmian
skuteczna moze sie okaza¢ radioterapia, cho¢ brakuje
wystarczajacych dowodéw w tym zakresie.

Bezobjawowe torbiele kieszonki Rathkego nalezy
obserwowacd. Dotad jednak nie ustalono, jak diugo
powinien trwaé okres obserwacji. Nalezy przy tym
uwzglednié, ze coraz wiecej badaf wskazuje na moz-
liwoé¢ przeksztalcenia sie metaplastycznej torbieli
kieszonki Rathkego w czaszkogardlaka [4, 13, 14].
Opierajac sie na pracy Raluca Trifanescu i wsp. [1],
zaproponowano uaktualniony algorytm postepowania
diagnostyczno-terapeutycznego u pacjentéw z podej-
rzeniem torbieli kieszonki Rathkego w MRI (ryc. 1).

Wspotwystepowanie torbieli kieszonki Rathkego
z gruczolakiem przysadki

Wyniki przeprowadzonych w ostatnich latach badan
dowodza istnienia komérek macierzystych w przysadce
oraz wskazuja na ich role w patogenezie guzéw oko-
licy siodlowo-nadsiodlowej [15]. Komérki powigzane
z procesami nowotworzenia, eksponujace cytokeratyny,
GFAP oraz 5-100, zostaly wykryte w torbieli kieszonki
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Rycina 1. Algorytm postepowania w przypadku podejrzenia torbieli kieszonki Rathkego

Rathkego. Wystepowanie komérek o podobnym feno-
typie w gruczolakach przysadki wydaje sie powiazane
z inwazyjnoscig i nawrotowoscig guzow [16].
Dotychczas kilkakrotnie podejmowano préby usta-
lenia czestosci wspdtwystepowania torbieli kieszonki
Rathkego z gruczolakami przysadki [17]. Wyzwanie
byto tym wieksze, ze gruczolak w uci$nietej przez tor-
biel przysadce pozostaje czesto niewidoczny w badaniu
MRI. W przeprowadzonych badaniach retrospektyw-
nych nie stwierdzono istotnej statystycznie zbieznosci
wystepowania tych patologii [18]. Jednakze Hidetoshi
Ikeda i Genichiro Ohhashi w badaniu prospektywnym
308 chorych wykazali wspélistnienie gruczolaka w 34%
przypadkéw zapalnych torbieli kieszonki Rathkego [19].
Wiekszos¢ gruczolakéw (74%) uwidoczniono w bada-

niu pozytonowej tomografii emisyjnej z zastosowaniem
znakowanej metioniny (C-MET PET/CT, C-methionine
positron emission tomography/computed tomography),
pozostale zdiagnozowano na podstawie badania
histopatologicznego. Zwraca uwage, ze najczesciej
wspodlwystepujacym gruczolakami byly GH-oma oraz
ACTH-oma. Potwierdza to hipoteze, iz zmiany te mogly
powstaé na tle metaplazji komorek czesci posredniej
przysadki wskutek stanu zapalnego toczacego sie wokot
torbieli. W kolejnych badaniach potwierdzono takze
wysoka czulo$¢ badania C-MET PET/CT w wykry-
waniu mikrogruczolakéw przysadki, niewidocznych
w badaniu MRI [20].

Réwniez w badaniu pozytonowej tomografii emisyj-
nej zzastosowaniem *F-deoxy-glukozy (*F-FDG PET/CT)
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uwidacznia sie niekiedy zmiany lagodne okolicy sio-
dlowo-nadsiodlowej [21]. Jednak niska czulo$¢ tego
badania w wykrywaniu gruczolakéw przysadki ograni-
cza mozliwos¢ jego zastosowania w diagnostyce zmian
niewidocznych w MRI [20].

Czaszkogardlak

Epidemiologia

Czestos$¢ wystepowania czaszkogardlakéw wynosi
okoto 1-2/1 000 000 /rok. Obserwuje sie dwa szczyty
zachorowan: w 1. i 2. dekadzie Zzycia oraz miedzy 50.
a 70. rokiem zycia [22]. Podobienstwo miedzy torbiela
kieszonki Rathkego a czaszkogradlakiem potrafi by¢
tak znaczne, ze ich rozréznienie jest mozliwe tylko na
podstawie pooperacyjnego badania immunohistoche-
micznego. Co wiecej, obserwuje sie zmiany, w ktérych
jednoczesnie wspdlistniejq cechy charakterystyczne
dla obydwu patologii — mozna to ttumaczy¢ przezich
wspdlne pochodzenie.

Etiopatogeneza

Czaszkogardlaki wystepuja w dwéch wariantach histo-
patologicznych: szkliwiakowatym i brodawkowatym.
Wariant szkliwiakowaty wystepuje zaréwno u dzieci,
jak i u dorostych, natomiast brodawkowaty jest cha-
rakterystyczny dla populacji dorostej. We wspolczesnie
przeprowadzanych badaniach wykazano, ze u podstaw
réznic histopatologicznych leza odmienne mutacje
genetyczne.

Wsréd czaszkogardlakéw szkliwiakowatych wy-
kryto mutacje genu CTNNBI powodujaca translokacje
B-kateniny z blony komoérkowej do jadra komérkowe-
go. Na podstawie badan genetycznych oraz immu-
nohistochemicznych czesto$¢ wystepowania takiej
mutacji w tej grupie czaszkogardlakéw okreéla sie na
81-100% [23, 24].

Dla wariantu brodawkowatego czaszkogardla-
ka charakterystyczna jest mutacja BRAF V60OE. Jej
obecno$¢ mozna potwierdzié przy uzyciu metody im-
munohistochemicznej z zastosowaniem przeciwciala
monoklonalnego VE1, wykrywajacego epitop bialka
BRAF V600E [24]. Czestoé¢ wystepowania mutacji
w tym typie nowotworu okreéla sie na 95-100%. Ist-
nienie typéw, w ktérych wspdlistniejg cechy wariantu
szkliwiakowatego i brodawkowatego, pozostaje przed-
miotem dyskusji [25].

Mimo istnienia kilku teorii rozwoju czaszkogardla-
kéw zadna nie zostata dotychczas udowodniona. W opu-
blikowanym w ostatnim czasie badaniu Liu Y. i wsp.
wykazali wystepowanie receptora wyzwalajacego eks-
ponowanego na komérkach mieloidalnych 1 (TREM-1,
triggering receptor expressed on myeloid cells-1) w czasz-
kogardlakach brodawkowatych oraz w torbielach
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kieszonki Rathkego z metaplazja kolczystokomoérkowa,
ale nie w czaszkogardlakach szkliwiakowatych [26].
Wyniki badania wspieraja hipoteze o sekwencyjnym
przeksztalceniu sie siodlowo-nadsiodlowych zmian
torbielowatych [2]. W takim ujeciu torbiel kieszonki
Rathkego znajduje sie na jednym koncu spektrum
patologii, a wariant brodawkowaty czaszkogardlaka
na drugim. Pomiedzy tymi patologiami za$ kwalifikuja
sie zmiany o mieszanym charakterze, jak na przyklad
ziarniniaki cholesterolowe. Prawdopodobne jest, ze
wariant szkliwiakowaty powstaje — podobnie jak tor-
biele kieszonki Rathkego — z pozostalosci przewodu
czaszkowo-gardlowego; ttumaczyloby to jego czestsze
wystepowanie u dzieci.

W jednym z opublikowanych obecnie badan wyka-
zano, ze barwienie immunohistocheminczne z zasto-
sowaniem VE1 doprowadzito do zmiany rozpoznania
z torbieli kieszonki Rathego na wariant brodawkowaty
czaszkogardlaka w 3 z 33 przypadkéw [27]. Jest to wiec
badanie o niezwykle doniostym znaczeniu klinicznym
ipowinno by¢ przeprowadzane szczeg6lnie w przypad-
kach zmian torbielowatych siodlowo-nadsiodlowych
o metaplazji ptaskonablonkowe;.

Obraz kliniczny

Objawy kliniczne zwykle sa podobne do tych, kté-
re obserwuje sie w przypadku objawowej torbieli
kieszonki Rathkego. Ze wzgledu jednak na to, ze
w poczatkowym okresie wzrostu czaszkogardlaki sa
zwykle nieme klinicznie, objawiaja sie przy duzych
rozmiarach, wywolujac symptomy zwiazane z ucis-
kiem na struktury dna IIIl komory oraz wzrostem
ci$nienia $rédczaszkowego [28]. Tak wiec objawy wy-
wolane obecnoscia czaszkogardlaka wynikaja z efektu
masy i wzrostu ci$nienia w przestrzeni srédsiodlowe;j.
Podobnie jak w przypadku torbieli kieszonki Rathkego
wystepuja zaburzenia widzenia (62-84%), béle glowy
oraz zaburzenia hormonalne (52-87%), nier6znigce
sie od obserwowanych w przypadku torbieli kie-
szonki Rathkego. Znacznie czesciej niz w przypadku
torbieli kieszonki Rathkego wystepuja jednak objawy
wywolane uciskiem na struktury podwzgoérza, w tym
wtérny brak miesigczki, otylo$¢, zaburzenia rytmoéw
dobowych, zaburzenia sercowo-naczyniowe [29-31].
Sa one trudne do leczenia, a ich wystepowanie i stopiert
nasilenia moga wzrasta¢ w trakcie leczenia z okolo
30% do nawet 80% przypadkéw [32]. Ma to swoje
odzwierciedlenie w jako$ci zycia chorych [30]. U oséb
z czaszkogardlakiem obserwuje sie takze zmiany
neuropsychiatryczne [33], do ktérych nalezg zabu-
rzenia pamieci krétkotrwalej zwigzane z uciskiem na
ciala suteczkowate. Skargi dotyczace zaburzeh pamieci
moga by¢ zglaszane nawet w 50% czaszkogardlakéw
isg czestsze w starszej grupie chorych. W przypadkach



Endokrynologia Polska 2018; 69 (2)

0 pézno ustalonym rozpoznaniu moze wystapi¢ wo-
dogtowie [34-36].

Czaszkogardlaki wywoluja nierzadko centralng
moczéwke prosta poprzez uszkodzenie jader pod-
wzgbrza lub szczytowej czesci lejka przysadki, tuz nad
przepona siodla. Zmiany ograniczone do przestrzeni
§rodsiodlowej nie wywoluja moczéwki prostej po-
chodzenia centralnego [37]. Moczéwka w niektérych
przypadkach ma przebieg podstepny, poniewaz jej
objawy moga by¢ zamaskowane wtérna niedoczynno-
Scig tarczycy i nadnerczy. Retencja wody, wynikajaca
zniedoczynnosci przedniego plata przysadki, réwno-
wazy wowczas utrate plynéw wywolana niedoborem
wazopresyny [38—40]. Poliuria i polidypsja pojawiaja
sie po wprowadzeniu substytucji hormonalne;.

Dodatkowo duzym zagrozeniem dla chorych jest
moczéwka prosta przebiegajaca z brakiem odczuwania
pragnienia, tak zwana adypsyjna moczéwka prosta.
Wystepuje ona w rzadkich przypadkach, w ktérych
proces rozrostowy uszkadza osmoreceptory przedniej
czedci podwzgodrza [41]. Dochodzi wéwczas do wyga-
szenia odruchéw pragnienia, wzrostu osmolalnosci
osocza i hipernatremii. Stan ten ostatecznie doprowa-
dza do zmniejszenia objetosci mézgowia i krwotokow
§rodmoézgowych lub podpajeczynéwkowych [42].
Moczéwka centralna u pacjentéw z czaszkogardla-
kiem pojawia sie jednak najczeéciej jako powiklanie
po leczeniu operacyjnym i wynika z przeciecia lejka
przysadki. Dodatkowa trudnos$¢ w diagnostyce i te-
rapii stanowi woéweczas jej tréjfazowy przebieg [43].
W pierwszej fazie, wystepujacej w pierwszych do-
bach po zabiegu, wystepuja typowe kliniczne objawy
moczéwki prostej. Nastepnie, wskutek uwolnienia
wazopresyny z zakonczen nerwowych, dochodzi do
reabsorpcji wody w cewkach dystalnych i przejscio-
wego ustgpienia objawoéw. W fazie trzeciej nawracaja
typowe objawy moczowki.

Po zabiegu chirurgicznym moczéwka prosta z nie-
zaburzonym pragnieniem wystepuje u 81-96% cho-
rych, a moczéwka prosta adypsyjna w 7,1% przypad-
kéw [44]. W jednym z badan wykazano, ze czynnikiem
ryzyka wystgpienia adypsyjnej moczowki prostej po
usunieciu czaszkogardlaka byl rozmiar guza powyzej
3,5 cm oraz wodoglowie. Radioterapia natomiast nie
zwiekszala ryzyka wystapienia adypsyjnej moczéwki
prostej [45].

Diagnostyka obrazowa

Podejrzenie czaszkogardlaka najczesciej nasuwa obraz
uzyskany w badaniu MRI. Jest to zazwyczaj zmiana
siodlowo-nadsiodlowa, przekraczajgca 20 mm w swoim
najszerszym wymiarze [46], hipointensywna w obra-
zach T1-zaleznych i hiperintensywna w projekcjach
T2-zaleznych. Elementy torbielowate guza sa zazwyczaj

hiperintensywne w obrazach T1- i T2-zaleznych [47].
Charakterystyczne jest wystepowanie zwapniefi w ob-
rebie zmiany [48], dobrze widocznych w obrazie tomo-
grafii komputerowej, oraz wzmocnienie $ciany guza
po podaniu kontrastu w MRIL Chociaz niemozliwe jest
rozréznienie wariantu czaszkogardlaka na postawie ba-
dania obrazowego, to brak zwapnien, sferyczny ksztalt
iprzewaga elementéw litych guza nad torbielowatymi
przemawia za typem brodawkowatym [49].

Leczenie

Czaszkogardlak jest nowotworem tagodnym, zalicza-
nym do grupy I wedtug Swiatowej Organizacji Zdrowia
(WHO, World Health Organization). Ze wzgledu jednak
na miejscowo agresywny wzrost, naciekanie struktur
podwzgodrza i skrzyzowania nerwéw wzrokowych jego
leczenie jest skomplikowane i nierzadko obcigzajace
dla chorego.

Obecnos¢ czaszkogardlaka jest wskazaniem do
leczenia operacyjnego. Stwierdza sie jednak nawroto-
woé¢ zmiany na poziomie 65%. Najwiecej nawrotéw
obserwuje sie w pierwszych 10 latach po operacji, cho¢
wystepuja one nawet po 2 dekadach. W przypadku
nawrotéw oraz w ramach profilaktyki nawrotu przy
niedoszczetnym usunieciu zmiany skuteczna moze sie
okaza¢ radioterapia badz gamma-knife.

Obecnie duze nadzieje wiaze sie z terapig celowa-
na. Brastinos i wsp. [50] w 2015 roku opisali znaczna
regresje nawrotowego czaszkogardlaka po wdrozeniu
terapii dabrafenibem w polaczeniu z trametinibem,
inhibitorami odpowiednio kinaz RAF i MEK. Po 35
dniach leczenia uzyskano zmniejszenie objetosci guza
0 85%. Istotne jest rowniez to, ze u pacjenta uzyskano
potwierdzenie obecnosci mutacji BRAF V600E z prébki
krwi obwodowej.

Srodsiodiowa torbiel pajeczynéwki:
pierwotny zespét pustego siodta

Epidemiologia

Torbiele pajeczynéwki s rzadko opisywane w litera-
turze. W latach 1980-2007 odnotowano zaledwie 51
przypadkéw chirurgicznie zaopatrzonych i potwier-
dzonych histopatologicznie zmian [51]. Sredni wiek ich
rozpoznania przypada na 46. rok zycia [52].

Etiopatogeneza

Srédsiodiowe torbiele pajeczynéwki powstaja prawdo-
podobnie wskutek niewspétmiernej wielkosci otworu
przepony siodla tureckiego. W badaniach autopsyjnych
wykazano, ze jedynie w 42% przypadkéw otwor jest
na tyle waski, ze szczelnie obejmuje lejek przysadki
[53]. Wykazano takze, ze wraz z wiekiem zmniejsza sie
przestrzen srédsiodlowa zajmowana przez przysadke.
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Obydwa stany doprowadzaja do penetracji siodla przez
przestrzeh podpajecza, wypelniona plynem mézgowo-
-rdzeniowym. Na zasadzie mechanizmu wentylowego
dochodzi nastepnie do pulapki ptynu w obrebie siodla
[50]. W patogenezie odgrywa prawdopodobnie tez role
zwiekszone ci$nienie $rodczaszkowe, ktére obserwo-
wano u 50% chorych z pierwotnym zespolem pustego
siodla [54].

Obraz kliniczny

Objawy kliniczne zwigzane z torbielg pajeczynéwki
nie réznia sie szczegodlnie od tych wystepujacych
w innych zmianach torbielowatych. Rowniez w tych
przypadkach obserwuje sie zaburzenia widzenia, béle
glowy oraz — nieco rzadziej — kliniczne objawy nie-
doczynnosci przysadki. W przypadku tych ostatnich
zglaszane skargi dotycza najczesciej obnizenia libido,
impotencji, zaburzen cyklu miesigczkowego, trudnosci
z zajSciem w ciaze [50]. Do Klinicznie istotnych zabu-
rzefi hormonalnych dochodzi zazwyczaj w obrebie
1-2 osi, chociaz wnikliwa ocena endokrynologiczna
i przysadkowe testy stymulacyjne moga ujawnic nie-
prawidlowosci we wszystkich osiach przysadkowych.
Najczesciej obserwuje sie niedoczynnoé¢ w zakresie
osi gonadalnej. Ponadto u chorych ze $rédsiodlowsq
torbiela pajeczynéwki czesciej obserwuje sie depresje
i otylos¢ [55].

W literaturze opisano przypadki wspélistnienia ze-
spolu pustego siodla z gruczolakiem przysadki [56, 57].
Zbieznosé¢ wystepowania obu patologii wymaga dal-
szych badan. Ponadto u niektérych chorych ze $réd-
siodlowg torbielg pajeczynéwki stwierdza sie objawy
depresyjne z podwyzszonym stezeniem hormonu
adrenokortykotropowego (ACTH, adrenocorticotropic
hormone) w surowicy, co daje podstawe do rozpoznania
u nich zespolu pseudo-Cushinga.

Diagnostyka obrazowa

Obraz uzyskany w badaniu MRI jest charakterystycz-
ny i w znacznej wiekszosci przypadkéw umozliwia
odréznienie torbieli od gruczolaka przysadki. Cha-
rakterystyczna jest izointensywno$¢ lub nieznaczna
hiperintensywno$¢ torbieli w stosunku do plynu
moézgowo-rdzeniowego. Ponadto zmiana ma ksztalt
balonowaty, uwypukla sie w kierunku nadsiodlowym,
moduluje, ale nie nacieka przysrodkowej Sciany zatoki
jamistej [29]. Szypula przysadki jest zwykle dobrze
widoczna i przesunieta ku tylowi.

Leczenie

W przypadku wystapienia objawoéw klinicznych zaleca
sie leczenie neurochirurgiczne. Nawrotowo$¢ zmian
po operacji jest podobna jak w przypadku torbieli
kieszonki Rathkego.
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Witérny zespot pustego siodta

Epidemiologia

Czesto$¢ wystepowania wtérnego zespolu pustego
siodla nie jest znana. W ostatnich latach rozpoznaje
sie go coraz czesciej z uwagi na rozwoj metod diagno-
stycznych i mozliwosci leczenia zmian okolicy siodlo-
wo-nadsiodlowe;j.

Etiopatogeneza

Witérny zesp6l pustego siodla moze by¢ nastepstwem
udaru gruczolaka przysadki, a takze jego leczenia
neurochirurgicznego, stosowania radioterapii lub far-
makoterapii [58-60]. Rzadka przyczyna zespolu jest
limfocytarne zapalenie przysadki oraz zesp6l Sheehana.

Diagnostyka obrazowa

W badaniu MRI uwidocznia sie obraz pustego siodla.
Przysadka jest atroficzna i asymetrycznie ulozona w ob-
rebie siodla. Pociaga ona szypule, ktéra przemieszcza sie
poza linie posrodkowa. We wtérnym zespole pustego
siodla nie ma cech wypierania, o czym $wiadczy brak
kompresji na przysadke.

Obraz kliniczny
Objawy kliniczne zaleza od wielkosci i aktywnosci
gruczolaka, w ktérym doszlo do martwicy. Charakte-
rystyczna grupe pacjentéw z zespolem pustego siodla
stanowig chorzy z klinicznymi objawami akromegalii,
u ktoérych stezenia hormonu wzrostu (GH, growth
hormone) i insulinopodobnego czennika wzrostu 1
(IGF-1, insulin-like growth factor 1) sa w zakresie normy.
Sa to chorzy, u ktérych doszlo do samowyleczenia
w przebiegu udaru gruczolaka. W niektérych przy-
padkach nie dochodzi do catkowitej martwicy guza,
ktéry nadal wykazuje aktywnosé hormonalna [61].
W przypadkach, w ktérych doszlo do klasycznej
apopleksiji, czestos¢ niedoczynnosci przysadki jest wy-
soka [62]. Ponadto wskazuje si¢ na zwiekszone ryzyko
wystepowania GH-oma oraz prolactionoma w uci$nietej
przysadce [63]. Zmiany te moga sie nie uwidoczniac
w badaniu MRL

Leczenie
W przypadku wystgpienia niedoczynnosci przysadki
leczenie polega na substytucji hormonalne;j.

Torbiel naskorkowa

Epidemiologia

Torbiele naskérkowe wystepuja najczesciej w kacie most-
kowo-moézdzkowym, chociaz sporadycznie spotykane sa
réwniez w okolicy siodlowo-nadsiodlowej. Stanowia poni-
zej 1% torbielowatych zmian siodlowo-nadsiodiowych [2].
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Tabela 1. Objawy kliniczne, zaburzenia hormonalne oraz diagnostyka obrazowq zmian torbielowatych okolicy siodfowo-

-nadsiodlowej

Zmiana
torbielowata

Najczegsciej zgtaszane
objawy kliniczne*

Zaburzenia hormonalne

Intensywnosé i cechy charakterystyczne
w obrazie radiologicznym MR

Torbiel kieszonki Béle gtowy, zaburzenia

Niedoczynno$¢ mozliwa w zakresie

Posrodkowe pofozenie, zmiana w najszerszym

Rathkego pola widzenia, wtérny brak wszystkich osi, hiperprolaktynemia  przekroju — zwykle < 20 mm, rézna intensywno$¢:
nEe'S'ch'Zkl] _:;Tldpotenqa, Mozliwosé wspétwystepowania ér?lgr:_n zaz_vx;ycza] hlpomtTerZ\sy\:vr_\a whobrazaI::h
obnizenie, libido gruczolaka, najczesciej GH-oma, - i hiperin et?srwr;)a wT _—Ea ezr;(yclh, gI;(uz"e

ACTH-oma, rzadko moczéwka wewnatrz torbieli, obraz ,jajka w kieliszku
prosta

Czaszkogardlak Béle gtowy, zaburzenia Niedoczynno$¢ mozliwa w zakresie  Rozna intensywno$¢ zmiany, zmiana zazwyczaj

pola widzenia, wtérny brak
miesigczki, otyto$é, zaburzenia
pamigci, zaburzenia rytméw
dobowych, poliuria, polidypsja

wszystkich osi, hiperprolaktynemia,
moczéwka prosta (czasem
maskowana lub adypsyjna)

> 20 mm, zwapnienia w obrebie zmiany,
wzmocnienie $ciany po podaniu kontrastu**, ucisk na
struktury dna Ill komory, elementy lito-torbielowate

Srédsiodtowa torbiel
pajeczynéwki

Béle gtowy, zaburzenia
pola widzenia, utrata libido,
nieptodno$¢, wtdrny brak

Niedoczynno$¢ w zakresie
wszystkich osi hormonalnych,
czesto subkliniczna

Zmiana izointensywna w stosunku do ptynu
mdzgowo-rdzeniowego — balonowata, uwypukla sig
nadsiodtowo

miesigczki, zaburzenia
depresyjne

Rzadkie, zalezne od
patogenezy torbieli

Witdrny zespot
pustego siodta

Brak, nadczynnos$é przysadki,
niedoczynno$¢ przysadki

Jak w $rédsiodtowej torbieli pajeczyndwki

Torbiel naskérkowa  Béle gtowy, zaburzenia

widzenia

Mozliwa niedoczynno$¢ przysadki

Obraz zmienny

Zmiana najcze$ciej hiperintesywna

Ziarniniak
cholesterolowy

Béle gtowy, zaburzenia

widzenia zakresie kilku osi

Niedoczynno$¢ przysadki mozliwa w

Brak mozliwo$ci réznicowania z innymi zmianami
torbielowatyini

*nie podano wediug czgstosci wystepowania
**mozliwe takze w przypadku zapalnej torbieli kieszonki Rathkego

Etiopatogeneza

Podobnie jak w przypadku torbieli kieszonki Rathkego
oraz czaszkogardlaka istniejg dwie hipotezy powstania
torbieli epidermalnej. Pierwsza zaklada wspélne pocho-
dzenie zmian nablonkowych z pozostatosci przewodu
czaszkowo-gardlowego, a druga — zwana teoria meta-
plastyczna — zaklada, Ze przyczyna powstania zmiany
jest transformacja nablonka przestrzeni Srédsiodlowej
wskutek procesu zapalnego.

Obraz kliniczny

Torbiele naskérkowe wywoluja objawy wynikajace
ze wzrostu ci$nienia $rédczaszkowego, gléwnie bole
glowy oraz z ucisku na skrzyzowanie nerwéw wzroko-
wych w postaci zaburzen ostrosci wzroku i ograniczenia
pola widzenia [64]. Opisano réwniez przypadki udaru
przysadki przysadki u chorych z torbielag naskérkowa
okolicy siodlowo-nadsiodlowe;.

Diagnostyka obrazowa
W obrazie MRI zmiana jest najczesciej hiperintensywna
w obrazach T1- i T2-zaleznych.

Leczenie
Jedyna skuteczng metoda leczenia jest zabieg operacyj-
ny. Ze wzgledu na przywieranie torbieli naskérkowej

do struktur nerwowych jej doszczetne usuniecie jest
czesto niemozliwe, dlatego tez w 25% przypadkéw
dochodzi do nawrotu torbieli naskérkowej.

Ziarniniak cholesterolowy

Epidemiologia

Ziarniniaki cholesterolowe stanowig bardzo rzadka
zmiane okolicy siodlowo-nadsiodlowej. W literaturze
anglojezycznej opisano dotychczas jedynie kilkadzie-
siat przypadkow.

Etiopatogeneza
Teorie na temat etiopatogenezy ziarniniaka cholesterolo-
wego sa takie same jak w przypadku torbieli epidermalne;j.

Obraz kliniczny

Ziarniniaki cholesterolowe objawiaja sie najczesciej
bélami glowy oraz zaburzeniami widzenia. U pacjen-
tow z ziarniniakiem cholesterolowym moze dojs¢ do
wielohormonalnej niedoczynnosci przysadki.

Diagnostyka obrazowa

W badaniu MRI nie jest mozliwe odréznienie ziarni-
niaka cholesterolowego od torbieli kieszonki Rathkego
lub czaszkogardla [65].
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Leczenie

W trakcie leczenia operacyjnego usuwa sie objawy
nadci$nienia $rédczaszkowego. W dotychczas opisa-
nych przypadkach stwierdzono niska nawrotowosé
ziarniniakéw cholesterolowych. W przypadku wyste-
powania objawéw niedoczynnoéci przysadki nalezy
wilgczy¢ leczenie substytucyjne.

Podsumowanie

Chorzy ze zmiana torbielowatg okolicy siodlowo-
-nadsiodlowej wymagaja poglebionej diagnostyki
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hormonalnej oraz wieloletniej obserwacji. Istotne
jest wykluczenie niedoczynnosci przysadki oraz
wspotwystepujacego gruczolaka przysadki, niewi-
docznego w badaniu MRI. Niekiedy diagnostyka
przedoperacyjna nie pozwala postawi¢ ostatecznej
diagnozy, a dopiero badanie histopatologiczne ma-
terialu pooperacyjnego z wykorzystaniem réwniez
metod immunohistochemicznych rozstrzyga o wla-
Sciwym rozpoznaniu. W tabeli I zestawiono objawy
kliniczne, zaburzenia hormonalne oraz diagnostyke
obrazowg zmian torbielowatych okolicy siodlowo-
-nadsiodlowej.



