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Opis przypadku * Case report

Opis przypadku odleglego przezycia chorego z rozleglym naciekaniem
Srodczaszkowym raka gruczolowato-torbielowatego gruczotu tzowego

Piotr Plutal, Janusz Piekarski!, Dorota Jesionek-Kupnicka?, Dariusz Nejc!

Rak gruczolowato-torbielowaty gruczotu tzowego jest rzadkim nowotworem o zlym rokowaniu. Jest to nowotwor
charakteryzujqcy sie duzq tendencjq do naciekania miejscowego i rozprzestrzeniania si¢ wzdiuz nerwow, co powoduje wysokie
ryzyko nawrotu miejscowego oraz naciekania struktur wewngtrzczaszkowych, a takze wystepowania przerzutow do wezlow
chtonnych i narzqdow odleglych. Dlatego tez u chorych na raka gruczoltowato-torbielowatego gruczotu tzowego zaleca si¢
agresywne leczenie chirurgiczne z uzupelniajqcq radioterapiq i chemioterapiq. Biorgc pod uwage nieznany przebieg naturalny
choroby przedstawiamy przypadek 48-letniego chorego po nieradykalnym leczeniu chirurgicznym i paliatywnej chemioterapii
z doksorubicyngq i cisplatyng. Chory przezyt 14 lat od rozpoznania, z czego 13 lat w dobrym stanie ogolnym, bez nasilonych
dolegliwosci.

Long-term survival of a patient with extensive intracranial infiltration of adenoid cystic carcinoma
of the lacrimal gland

Adenoid cystic carcinoma (ACC) of the lacrimal gland is a rare neoplasm associated with poor prognosis. Because of its
inherent tendency toward local infiltration and perineural spread, involving a high risk of local recurrences and intracranial
extension as well as the risk of regional lymph node and distant metastases development, aggressive approach with orbital
exenteration, irradiation and chemotherapy has been used. However, the natural course of ACC of the lacrimal gland is
not well known. We present a case of long-term survival of a 48-year-old male patient with ACC located in the lacrimal
gland, who underwent non-radical resection of malignant tumor and received palliative chemotherapy with doxorubicin and
cisplatin. This patient lived for almost 14 years after diagnosis. Thirteen out of thesel4 years the patient lived without serious
complaints, and in good performance status.
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Wstep naturalna tego guza w przypadku umiejscowienia w gru-
czole Izowym nie jest doktadnie poznana. Ponizej przed-

Rak gruczotowato-torbielowaty (Adenoid cystic carcino- stawiamy opis przypadku chorego z rakiem gruczofowa-

ma; ACC) stanowi okoto 10% wszystkich guzéw oczodotu
[1]. Nowotwor ten nieodmiennie wykazuje tendencje do
naciekania miejscowego, jak rowniez do rozrostu okoto-
nerwowego, co wiaze si¢ z wysokim ryzykiem tak wznowy
miejscowej, jak i rozrostu srddczaszkowego. Rokowanie
jest zle [1-4], w zwiazku z czym postgpowanie terapeu-
tyczne ma charakter agresywny i obejmuje egzenteracj¢
zawartoSci oczodotu oraz napromienianie i leczenie sys-
temowe [1-6]. Agresywne leczenie wiaze si¢ jednak ze
znaczng iloScig powiklan oraz z istotnym oszpeceniem,
a korzysci z niego plynace sa watpliwe [1-4].

Zazwyczaj przyjmuje si¢, ze rak gruczotowato-tor-
bielowaty rozwija si¢ powoli [2, 3, 5, 6], niemniej historia
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to-torbielowatym gruczolu zowego, u ktérego wykonano
nieradykalne usunigcie nowotworu, a nastepnie wigczono
paliatywna chemioterapig.

Opis przypadku

Chory lat 48 zglosil si¢ do Kliniki w sierpniu 1991 r. z po-
wodu bolow gltowy, wytrzeszczu oraz podwdjnego widze-
nia. Trzy lata wcze$niej po raz pierwszy zaobserwowat
obrzek powiek oka prawego. Nastepnie obserwowal na-
wracajace ropienie prawego oka oraz odczucie palacego
bolu w tej samej okolicy. Tomografia komputerowa wy-
konana przy przyjeciu wykazata obecno$¢ masy o wymia-
rach 25 x 27 mm, zlokalizowanej w dolno-bocznej cz¢Sci
prawego oczodotu, wychodzacej z gruczotu tzowego. Guz
wypelniat boczng czes$¢ oczodotu do poziomu sklepienia,
przemieszczajac gatke oczna ku gorze. Biopsja chirurgicz-



Ryc. 1. W preparacie histopatologicznym widoczny lity i cewkowy typ
wzrost guza. Barwienie hematoksyling i eozynag.
Powigkszenie 200 x

na umozliwita postawienie rozpoznania raka gruczotfowo-
torbielowatego.

Leczenie chirurgiczne obejmowalo egzenteracje
zawartoSci prawego oczodotu. W czasie operacji stwier-
dzono naciekanie $ciany oczodolu. Badanie histopatolo-
giczne potwierdzilo rozpoznanie raka gruczotowo-tor-
bielowatego o mieszanym charakterze rozrostu (obszary
rozrostu litego, cylindrycznego i sitowego). Obszary
litej tkanki obejmowaly ponizej 30% guza. W badaniu
mikroskopowym stwierdzono réwniez rozrost okoloner-
wowy oraz naciekanie okolicznych mig$ni, jak rowniez
dodatnie marginesy resekowanej masy (Ryciny 11 2). Ze
wzgledu na brak radykalnoSci choremu zaproponowano
napromienianie. Chory odméwit zgody na radioterapig,
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Ryc. 2. W preparacie histopatologicznym widoczny naciek
okolonerwowy guza. Barwienie hematoksyling i eozyna.
Powigkszenie 200 x

ze wzgledu na mozliwo$¢ jatrogenicznej utraty wzroku
w zdrowym, lewym oku.

Jako postgpowanie alternatywne zaproponowa-
no choremu paliatywna chemioterapig, na ktora chory
wyrazil zgode. Schemat leczenia obejmowatl dozylne
podawanie cisplatyny (100 mg/m?) oraz doksorubicyny
(50 mg/m? per die przez 3 dni) w 5. cyklach, podawanych
co trzy tygodnie; objawy uboczne mialy charakter umiar-
kowany.

W okresie od lipca 1994 r., tj. po zakoficzeniu che-
mioterapii, do sierpnia 2002 r. pacjent nie zglaszat si¢ na
badania kontrolne. Badania obrazowe (tomografia kom-
puterowa i rezonans magnetyczny) wykazaly znamienny
postep choroby (Ryc. 3). Pomimo znacznego rozrostu

Ryc. 3. Badanie tomograficzne z kontrastem (po lewej) wykonane w 2003 r. wykazalo nawrdt choroby pod postacig rozlegiej masy guza

w dole Srodkowym czaszki. Zdjecie rezonansu magnetycznego, wykonane w 2004 r., wykazalo obecnos¢ guza w Srodkowe;j czgsci prawego oczodotu,

dochodzacego do tylnej czgsci sitowia, gornej i sSrodkowej matzowiny nosowej, prawej zatoki czotowej i klinowej oraz siodta tureckiego. Guz wypetnit

prawy Srodkowy dof czaszki, uciskajac i cz¢Sciowo naciekajac prawy plat skroniowy. Doszlo réwniez do nacieku na prawg i lewq t¢tnicg szyjng oraz
skrzyzowanie wzrokowe
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guza chory zgtaszat jedynie bdl o niewielkim stopniu nasi-
lenia, w leczeniu ktorego wystarczajace byto podawanie
niesteroidowych lekoéw przeciwzapalnych. W badaniu
neurologicznym nie stwierdzono jakichkolwiek odchylen
od normy, poza zmianami zwigzanymi z przeprowadzong
egzenteracja. Stan ogdlny chorego ulegt pogorszeniu na
poczatku roku 2004. Bol ulegt nasileniu, a dodatkowo
pojawito si¢ nieostre widzenie oraz ogllne oslabienie.
Objawy te ulegaly stopniowemu nasileniu. Pacjent zmart
w marcu 2005 r., niemal po 14 latach od momentu rozpo-
znania raka gruczolowo-torbielowatego i po 17 latach od
pojawienia si¢ pierwszych objawdw choroby.

Komentarz

Rak gruczotowato-torbielowaty gruczolu izowego budzi
wiele kontrowersji, szczegélnie w zakresie wyboru naj-
lepszej metody postepowania. Chociaz w przypadku
naciekania struktur Srodczaszkowych niektorzy autorzy
proponuja leczenie neurochirurgiczne, to istnieja donie-
sienia, ze radykalna resekcja czaszkowo-oczodolowa nie
poprawia wynikow w zakresie przezycia bezobjawowego
[2, 4, 6]. Ze wzgledu na znaczng sktonnos¢ raka gruczolo-
wato-torbielowatego do naciekania okolicznych struktur
po egzenteracji zaproponowano chorym uzupelniajaca
radioterapi¢ [2]. Takie postepowanie nie wigze si¢ jed-
nak z wydluzaniem czasu przezycia [1-2]. Dane dotyczace
stosowania chemioterapii w leczeniu raka gruczotowa-
to-torbielowatego sa skape [3, 7, 8]. W kilku badaniach
wykazano, ze lite utkanie guza wiaze si¢ z gorszym roko-
waniem [1, 9, 10], co nie znalazio jednak potwierdzenia
w doniesieniach innych autoréw [2, 3, 5]. Opisany przez
nas przypadek wieloletniego przezycia, bez nasilonych
objawow, chorego z rakiem gruczotowato-torbielowa-
tym, rozpoznanym w stadium znacznego zaawansowania,
moze odpowiada¢ jednemu ze wzorcodw naturalne;j histo-
rii rozwoju tego nowotworu. Uwazamy, ze w momencie
podejmowania decyzji o rodzaju leczenia, chorzy na raka
gruczolowato-torbielowatego gruczotu izowego powinni
by¢ poinformowani o mozliwosci powolnego, wielolet-
niego przebiegu choroby nawet, jesli nie uda si¢ wdrozy¢
leczenia radykalnego.
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