Guzy osrodkowego ukiadu
nerwowego u dzieci
— analiza ohjawow i propozycje

diagnostyczne

STRESZCZENIE

Nowotwory osrodkowego uktadu nerwowego to najczesciej wystepujace guzy lite u dzieci.
Objawy kliniczne sa réznorodne i zalezg od wieku dziecka, umiejscowienia i szybko$ci wzrostu
guza oraz jego budowy histologicznej. Znajomo$¢ objawow towarzyszacych rozwojowi no-
wotworéw osrodkowego uktadu nerwowego, ich wtasciwa analiza i wczesne skierowanie
dziecka do osrodka onkologicznego czesto decyduja o jego szansie na wyleczenie.
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stowa kluczowe: nowotwory osrodkowego uktadu nerwowego, dzieci, rozpoznawanie

WSTEP

Guzy oSrodkowego ukltadu nerwowego
(OUN) sa najczestszymi guzami litymi i dru-
gim po biataczkach schorzeniem nowotwo-
rowym u dzieci. Corocznie rozpoznaje si¢
w Polsce okoto 250 nowych przypadkoéw, co
stanowi w przyblizeniu 20% wszystkich no-
wotworow u dzieci. Szczyt zachorowalnosci
przypada miedzy 3. a 10. rokiem zycia, nie-
mniej spotyka si¢ je rowniez u niemowlat
i nastolatkéw. Nieznacznie czesciej choruja
chtopcy. Nowotwory OUN, pomimo poste-
pu jaki dokonat si¢ w diagnostyce i leczeniu
tej grupy chorych, nadal rokuja powaznie.
Znajdujg si¢ na trzecim miejscu z powodu

przyczyn zgondw w tej grupie wiekowej oraz

na pierwszym wsérod choréb nowotworo-
wych [1].

ETIOLOGIA | KLASYFIKACJA

Czynniki lezace u podloza rozwoju guzéw
OUN nadal sa nie w pelni poznane. Istnieje
wiele choréb genetycznych predysponuja-
cych do rozwoju pierwotnych nowotworéw
mozgu i rdzenia. WSrdd nich znajduja sie
miedzy innymi: nerwiakowldkniakowato§¢
(NE, neurofibromatosis) typu I (glejaki drog
wzrokowych, oponiaki, nerwiakowldknia-
ki), nerwiakowldkniakowatos¢ typu II (wy-
Scidlczaki, schwannoma nerwu przedsion-
kowego), stwardnienie guzowate (podwy-

Scidtkowy gwiazdziak olbrzymiokomérko-
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Objawy kliniczne
nowotworéw OUN

u dzieci s réznorodne

i w duzym stopniu zaleza
od wieku dziecka,
umiejscowienia,
szybkosci wzrostu

i budowy histologicznej
guza

Kluczem do wtasciwego
rozpoznania jest
znajomos$c¢ objawow
towarzyszacych
rozwojowi nowotworéw
OUN oraz wnikliwe
przeprowadzenie
wywiadu i badania
przedmiotowego
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wy), zespoly: Li-Fraumeni (glejaki, rdzenia-
ki), von Hippla-Lindaua, Turcota i inne.
Potwierdzono réwniez zwigzek czestszego
wystgpowania guzéw mdzgu u dzieci po na-
promienianiu OUN z powodu innych nowo-
tworow (np. ostrej biataczki limfoblastycz-
nej), po leczeniu immunosupresyjnym czy tez
u pacjentéw z niedoborami odpornosci [2].
Klasyfikacja patomorfologiczna World
Health Organization (WHO) z 2000 roku wy-
réznia nast¢pujace podstawowe grupy no-
wotworéow OUN [3, 4]:
1. guzy wywodzace si¢ z tkanki nerwowo-
-nablonkowe;j:
a. glejaki:
— glej gwiazdzistokom6rkowy (astrocy-
toma),
— glej skapowypustowy (oligodendro-
glioma),
— glej wyScidtkowy (epedymoma);
b. guzy z pierwotnych komérek nerwo-
wych:
— nerwiak zarodkowy (neuroblastoma),
— medulloblastoma/PNET (primitive neu-
roectodermal tumor);
2. guzy nerwéw czaszkowych i obwodo-
wych,
3. guzy opon mdzgowych,
4. chtoniaki,
5. guzy z pierwotnych komoérek rozrod-
czych,
6. guzy okolicy siodta tureckiego,
7. nowotwory przerzutowe.
Guzy OUN wedlug lokalizacji dzieli si¢ na:
— Srodczaszkowe,
— umiejscowione w kanale kregowym.
Nowotwory Srodczaszkowe obejmuja
guzy nadnamiotowe i podnamiotowe.
Guzy nadnamiotowe stanowig okoto 45—
-50%, rozwijaja si¢ powyzej namiotu
mozdzku i obejmuja poétkule mézgowe oraz
tak zwane guzy linii Srodkowej (okolica szy-
szynki, przysadka mézgowa, podwzgorze,
jadra podkorowe). Najczesciej lokalizuja si¢
tam glejaki, wyScidtczaki, PNET, guzy zarod-
kowe, szyszyniaki, czaszkogardlaki.

Guzy podnamiotowe stanowia 50-55%
i obejmuja tylna jame czaszki, gdzie zlokali-
zowany jest mozdzek oraz piefi mézgu. Naj-
czesciej spotyka sie tam rdzeniakii glejaki[5].

Wsrod guzéw kanatu kregowego, stano-
wiacych okoto 5%, najczeSciej spotyka si¢
gwiazdziaki o niskim stopniu zlosliwosci,
guzy o wysokim stopniu zto§liwoSci wyste-

puja znacznie rzadziej [6].

OBRAZ KLINIGZNY

Objawy kliniczne nowotworéw OUN
u dzieci sa r6znorodne i w duzym stopniu
zaleza od wieku dziecka, umiejscowienia,
szybkosSci wzrostu i budowy histologicznej
guza [2].

Ustalenie wlasciwego rozpoznania
moze opoznic si¢, poniewaz czesto pierw-
sze objawy bywaja mato swoiste, a wigec
moga sygnalizowac chorobe nowotworowa,
a takze inne, czestsze choroby wieku dzie-
cigcego. Kluczem do whasciwego rozpozna-
nia jest znajomos$¢ objawdw towarzysza-
cych rozwojowi nowotworéw OUN oraz
wnikliwe przeprowadzenie wywiadu i bada-
nia przedmiotowego. Istotng informacja
jest zmiana w sposobie zachowania dziec-
ka: narastajgce i utrzymujace si¢ uczucie
zmeczenia, senno$é, niechgé do zabawy,
zaburzenia koncentracji, uwagi, pamieci
(dzieci szkolne), niekiedy dziwne lub agre-
sywne zachowania.

Uwage powinien takze zwroci¢ wywiad
rodzinny wskazujacy na wystepowanie cho-
réb nowotworowych czy tez rzadkich zespo-
16w genetycznych u bliskich krewnych.

Objawy neurologiczne w przebiegu guzéw
OUN wynikaja z obecnosci nieprawidtowe;j
masy w mozgu i kanale kregowym [7]. Mozna
je podzieli¢ na dwie zasadnicze grupy:

1. objawy zwigzane ze wzmozonym ci$nie-
niem Srodczaszkowym,

2. objawy ogniskowe (ubytkowe i podraz-
nieniowe).

Do objaw6w zespotu nadci$nienia srod-

czaszkowego naleza:
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— bole glowy, zwlaszcza poranne, najbar-
dziej charakterystyczne, silne, narastaja-
ce, mogace wybudzac dziecko ze snu, po-
czatkowo ustepujace po wstaniu i rozpo-
czeciu aktywnoSci,

wymioty poranne, czesto bez poprzedza-
jacych nudnosci, o charakterze chlusta-
jacym, przynoszace natychmiastowe
zmniejszenie badz ustapienie dolegliwo-
Sci bolowych,

zaburzenia ostro$ci wzroku, polegajace
na widzeniu ,,jak przez mgle”; wykona-
ne badanie dna oka moze wykazac obec-
noS¢ tarczy zastoinowej, ktéra jest jed-
nym z najpewniejszych objawdéw nadcis-
nienia Srédczaszkowego,

niedowtady nerwoéw czaszkowych (zez,
oczoplas, podwdjne widzenie, przymuso-
we przechylenie gtowy na bok),

— zaburzenia Swiadomosci, sennosc.

W okresie niemowlgcym nadci$nienie
Srédczaszkowe moze objawiac si¢ nadmier-
nym pobudzeniem, rozdraznieniem lub apa-
tia i sennoscia. Dziecko nie chce jesé, wy-
miotuje, cofa si¢ w rozwoju, przestaje pod-
nosi¢ gtowke, siadaé, chodzi¢. Dochodzi
do nadmiernego przyrostu obwodu czaszki
i rozejScia szwow czaszkowych, w skrajnych
przypadkach stwierdza si¢ obecno$¢ duzego
tetnigcego ciemienia. Zaburzenia widzenia
manifestuja si¢ u niemowlat objawem za-
chodzacego stonca [4].

Objawy nadci$nienia Srédczaszkowego
zwykle rozwijaja si¢ stopniowo, niekiedy
jednak moga one pojawic si¢ w sposob gwat-
towny. Jest to najczesciej wynikiem szybko
narastajacego obrzeku spowodowanego
krwawieniem do guza, krwawieniem z nowo-
tworu do komor, ostro narastajacym wodo-
glowiem zwiazanym z zaburzeniami odply-
wu plynu mézgowo-rdzeniowego. Efektem
takiej sytuacji jest powiklanie pod postacia
wklinowania. Najwicksze niebezpieczen-
stwo niesie ze soba wklinowanie migdatkéw
moézdzku do otworu potylicznego wielkiego,

objawiajacego si¢ narastaniem zaburzen
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Swiadomosci, bradykardia, nieregularnym
tetnem, zaburzeniami oddychania, az do
zatrzymania oddechu [4].

Zagrazajace wklinowanie stanowi bez-
poSrednie zagrozenie zycia i wymaga na-
tychmiastowej interwencji lekarskie;.

Objawy ogniskowe wynikaja bezposred-
nio z uszkodzenia okre§lonych struktur
w moézgu i rdzeniu kregowym —stad ich réz-
norodno$¢. Ujawniaja si¢ pod postacia:

— niedowladdw i zaburzen czucia,

— napadéw padaczkowych, najczesciej

o charakterze ogniskowym, wtornie

uogolnionym,

zespotu mézdzkowego (zaburzenia row-

nowagi, oczoplas, zaburzenia chodu,

chdd na szerokiej podstawie),

zaburzen widzenia (pogorszenie ostrosci

wzroku oraz ubytki w polu widzenia),

dysfunkcji nerwoéw czaszkowych,

endokrynopatii (zaburzenia wzrostu

i dojrzewania pltciowego, moczdéwka

prosta),

— zaburzen mikcji (oddawania moczu) i de-
fekacji (oddawania katu),

— zaburzen zachowania.

Guzy tylnego dotu czaszki (mézdzku
i pnia) powoduja zazwyczaj objawy wzmozo-
nego ciSnienia $rédczaszkowego, zespotu
moézdzkowego oraz porazenia nerwow czasz-
kowych.

Do objawéw guzéw nadnamiotowych
naleza:

drgawki,

niedowtad lub porazenie potowicze,
— zaburzenia osobowosSci i zachowania,
zaburzenia intelektualne,

zaburzenia pamigci, koncentracji,
zaburzenia czucia, napady padaczkowe
czuciowe,

zaburzenia widzenia,

endokrynopatie.

Guzy kanatu krggowego manifestuja si¢
najczesciej bolami kregostupa, plecoéw, po-
jawiajacymi si¢ gtéwnie noca i nasilajagcymi
si¢ w pozycji lezacej oraz podczas sktonéw,
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zaburzeniami chodu i czucia oraz zaburze-

niami w oddawaniu moczu i stolca [8].

DYSKUSJA | PODSUMOWANIE

Rozpoznanie guza OUN nastregcza nie-
kiedy wiele problemdw, zwlaszcza gdy obja-
wy sg mniej typowe i stabiej wyrazone. Tylko
w okoto 25% przypadkéw wstepne rozpozna-
nie guza OUN jest stawiane podczas pierw-
szej lub drugiej wizyty u lekarza rodzinne-
20 [9]. Dzieci sa nast¢pnie kierowane do spe-
cjalistycznych o$rodkéw onkologicznych
i tam poddawane dalszej szczegdtowej dia-
gnostyceileczeniu. Zwykle dzieje si¢ tak, gdy
objawy sa typowe i bardzo nasilone.

Najwigkszy problem, z ktérym rodzice
zglaszaja sie do lekarza, stanowia bole glowy
u dziecka. Dolegliwosci czesto sa leczone
objawowo, bez zlecania badan diagnostycz-
nych badz traktowane jako pochodzenia psy-
chogennego (fobia szkolna). Niepokoj leka-
rza powinno wzbudzié utrzymywanie si¢ badz
nasilenie bolow gltowy, wystepowanie w go-
dzinach porannych i nocnych, zmiana zacho-
wania dziecka, wspolwystepujace wymioty.
Dziecko z utrzymujacymi si¢ bolami gtowy
wymaga szybkiego wykonania badania laryn-
gologicznego, badania ostroSci wzroku, kon-
trolnego pomiaru ci$nienia tetniczego, pod-
stawowych badan laboratoryjnych. Pozwala
to na wykluczenie innych przyczyn, na przy-
ktad zapalenia zatok, wady wzroku czy tez
niedokrwisto$ci. Konieczne jest badanie dna
oka i konsultacja neurologiczna.

Wymioty u dzieci najczesciej diagnozu-
je si¢ w kierunku choréb pasozytniczych,

alergii, zatrucia pokarmowego lub traktuje
jako powiktanie meczacego kaszlu w prze-
biegu stanéw infekcyjnych drég oddecho-
wych. Béle kregostupa, z zaburzeniami mik-
cji 1 defekacji, bywaja leczone przewlekle
jako zakazenia uktadu moczowego. Pacjenci
trafiaja rowniez do chirurga w celu zaopa-
trzenia po urazie bedacym efektem zabu-
rzeh réwnowagi badz niedowtadu [9]. Myl-
na bywa réwniez interpretacja badan obra-
zowych wykluczajaca guz mézgu na podsta-
wie USG przezciemiaczkowego (badanie to
nie obejmuje tylnego dotu czaszki) i badania
tomografii komputerowej (guzy pnia mézgu
ujawniaja sie jedynie w badaniu rezonansem
magnetycznym). Zdarza si¢ rowniez, ze le-
karze nie stawiaja zadnej diagnozy i nie
podejmuja dalszych badafi diagnostycz-
nych [9]. Tymczasem opdznienie w rozpo-
znaniu guza OUN niesie za soba najpowaz-
niejsze konsekwencje. Dla dziecka oznacza
torozleglejszy zabieg operacyjny, czesto bez
mozliwo$ci radykalnego usunigcia guza, po-
wazniejsze powiktania zwigzane z rozlegto-
Scig zabiegu operacyjnego. W dalszym eta-
pie konieczne bywa wlaczenie leczenia uzu-
peliajacego chemio- i radioterapia, zwia-
zanego z nieobojetnym dziataniem ubocz-
nym [4]. P6Zne rozpoznanie pogarsza wigc
rokowanie co do przezycia, a w przypadku
wyleczenia, jego jakos¢. Dlatego tez skiero-
wanie pacjenta do specjalisty w celu wyklu-
czenia badZ rozpoznania procesu nowotwo-
rowego w OUN jest zawsze uzasadnione,
a czynnik czasu odgrywa czesto decydujaca

rolg w prognozowaniu wyleczenia.
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