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Drodzy Czytelnicy,

Nowotwory glowy i szyi nie sq na szczescie
czeste w wieku dzieciecym. Z niektérymi z nich
ogdlnie praktykujqcy laryngolog moze sie ze-
tknqg¢ raz czy dwa razy w Zyciu. Przedstawiany
w piSmiennictwie materiat z duzych osrodkéw
nie przekracza czesto kilkunastu przypadkow.
Indywidualnemu lekarzowi bardzo trudno jest
zdob¢ wystarczajgce doswiadczenie w poste-
powaniu w tego rodzaju przypadkach. Prze-
cietna wiedza otolaryngologa na temat nowo-
tworéw glowy i szyi u doroslych nie znajduje
w wiekszosci zastosowania w odniesieniu
do dzieci. Stqd tez uwaza sig, Ze nowotwory
u dzieci powinny by¢ diagnozowane i leczone
w wyspecjalizowanych osrodkach, w ktérych
wspdlpracujq ze sobq zespoly onkologdéw dzie-
ciecych, otolaryngologdéw, pediatréw, psycholo-
gow i jest mozliwosé przeprowadzenia wszech-
stronnej diagnostyki dostosowanej do wieku
dzieciecego. Tego rodzaju podejscie zaowoco-
walo ogromnym postepem w leczeniu nowotwo-
réw w tej grupie wiekowej. Sktada sie na niego
zaréwno rozwdj w dziedzinie technik diagno-
stycznych umozliwiajqcych lepszq klasyfikacje,
poprawa wynikéw leczenia chemioterapiq, jak
i postep technik chirurgicznych. Nadal jednak
negatywne nastepstwa leczenia nowotworéw
w wieku dzieciecym mogq miec ogromny wplyw
na dalszq jakos¢ zycia chorych. Leczenie ener-
giq promienistq w tym wieku wiqze sie z zaha-
mowaniem rozwoju twarzy i duzym defektem
kosmetycznym oraz czynnosciowym, mimo Ze
w Swietle doswiadczenia z chorymi doroslymi
wyddje sie ono relatywnie mato inwazyjne. Dla-
tego tez rola chirurgii w leczeniu tych guzéw jest
nadal ogromna, a mozIliwos¢ jej zastosowania
decyduje czesto o powodzeniu terapii. Decyzje
te muszq jednak by¢ podejmowane przez ze-
spdt réznych specjalistéw, tak aby wybrac naj-
lepszq forme leczenia.

A wszystko po to, aby nasi chorzy nie czuli
sie tak jak Oskar z opowiesci Erica-Emmanuela
Schmidta: ,Ja przestatem byé mile widziany.
(...) Kiedy doktor Dusseldorf bada mnie rano,
nie ma juz do mnie serca, rozczarowuje go. Pa-
trzy na mnie bez stowa jakbym popelnit jakis
blgd. A przeciez tak sie staralem w czasie ope-
racji. (...) Zrozumialem juz, Ze stalem sie ztym
pacjentem, pacjentem, ktéry podwaza wiare
w nieograniczone mozliwosci medycyny”,

prof. dr hab. Elzbieta Hassmann-Poznarnska

Kierownik Kliniki Otolaryngologii Dziecigcej
Akademii Medycznej w Bialymstoku

Warszawa, wrzesieni 2006 r.
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MARIA GORALOWNA
(1919-1995)

Maria Goraléwna urodzita sie 10 stycznia
1919 roku w Tarnowie. W 1936 roku rozpoczeta
studia na Wydziale Lekarskim Uniwersytetu
Poznanskiego, ktére przerwata wojna i okupacja.
Ukonczyla je po wojnie i w roku 1949 otrzymata
dyplom lekarski. W czasie studiéw zainteresowata
sie otolaryngologia i pierwsze doswiadczenia
w tej dziedzinie zdobywatla, pracujac jako stu-
dentka w Klinice w Poznaniu pod kierunkiem
prof. A. Zakrzewskiego.

Po uzyskaniu dyplomu doktor M. Goéraléwna
zamieszkata w Warszawie, gdzie podjeta prace
w Akademii Medycznej. Pracujac z prof J. Daniele-
wiczem 1 wybitnymi pediatrami warszawskiej
AM, wniosta ogromny wkiad w powstanie i rozwaj
otolaryngologii dzieciecej. Byta pierwszym otola-
ryngologiem, ktory uzyskal specjalizacje w tej
nowopowstatej specjalnosci.

Po dziesieciu latach pracy w Akademii Me-
dycznej przeszta na samodzielne stanowisko ordy-
natora Oddzialu Laryngologicznego w Szpitalu
Dzieciecym na Saskiej Kepie przy ul. Niektanskiej.
Doskonate umiejetnosci diagnostyczne i chirur-
giczne, jak rowniez bezposredni sposob bycia
i umiejetno$¢ nawigzywania kontaktow z dzie¢mi
i rodzicami powodowaly, ze byla wzorem dla
wspolpracujacych i szkolonych przez nig lekarzy.
Biegta znajomosc¢ kilku jezykoéw obcych spowodo-
wala, ze mogta ona korzysta¢ z doswiadczenia i
piSmiennictwa osrodkéw zagranicznych i chetnie
dzielila sie tg wiedza z kolegami.

Podczas szkolen w Szwecji i Wielkiej Brytanii
zainteresowata sie i pogiebila swojg wiedze na
temat postepowania z dzie¢mi gluchymi i niedosty-
szacymi. Wokot tej tematyki ogniskowata sie poz-
niej jej dziatalno$¢ naukowa. W 1965 roku obronita
prace doktorska pt. ,Ocena stuchu po przebytej
chorobie hemolitycznej w okresie noworodko-
wym”. W 1967 roku wprowadzita korespondencyj-
ne poradnictwo dla rodzicow dzieci z problemami
stuchowymi, wzorujac sie na John Tracy Clinic
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z USA. Napisata ponad 2000 listow z odpowied-
nimi zaleceniami. Doswiadczenia zdobyte w ten
sposéb wykorzystata, przygotowujgc rozprawe
habilitacyjng pt. , Poradnictwo droga przekazu
korespondencyjnego jako element rehabilitacji
dziecka niestyszacego”. Nalezy podkresli¢, ze
w tym okresie podjecie tematyki trwatego niedo-
stuchu i zwigzanych z nim nastepstw wymagato
cierpliwosci i poswiecenia. Diagnostyka niedo-
stuchu u malych dzieci byla w tym okresie
znacznie trudniejsza niz obecnie, oparta gtéwnie
na metodach behawioralnych wymagajacych
perfekcyjnego opanowania techniki badania.
Mozliwosci interwencji ze wzgledu na gorsza
jakos¢ aparatow stuchowych byly roéwniez
znacznie ograniczone, a w przypadkach gtuchoty
znikome. Z calg pewnosciag nie byta to dziedzina,
w ktorej mozna sie bylo spodziewaé¢ szybkiego
i tatwego sukcesu. Sukces jednak przyszedi.
Oddziat Pani Docent stat sie wkrétce osrodkiem,
do ktérego kierowano dzieci z calej Polski. Byt
to wyjatkowy osrodek, w ktorym dzieci niedo-
styszace mogty by¢ zaréwno diagnozowane, jak
i objete pelnym procesem rehabilitacji i poradnic-
twa we wszelkich problemach zwigzanych z



rozwojem mowy i naukg. Wielokrotnie umawiali-
$my chorych na wizyty u Pani Docent, i zawsze
spotykaliSmy sie z serdecznoscig, a mali pacjenci
iich rodzice z zyczliwg, wszechstronng pomoca.

W 1989 roku Pani Docent M. Géraléwna zor-
ganizowala w szpitalu na Nieklanskiej Osrodek
Audiologiczny Spotecznej Fundacji Solidarnosci,
ktory dzieki pomocy finansowej mégt rozszerzyc¢
dziatalnos$¢ dotychczasowej placowki. Po czterech
latach zespo6t osrodka wraz z doc. M. Goralowna
wszed! w sktad tworzacego sie Osrodka Diagno-
styczno-Leczniczo-Rehabilitacyjnego dla oso6b
Niestyszacych i Niedostyszacych ,,Cochlear Center”
w Warszawie. Udzial Pani Docent w opracowa-
niu pierwszego polskiego programu rehabilitacji
chorych po wszczepach slimakowych byt nieoce-
niong pomocg w rozwoju tej formy leczenia
w Polsce.

Pani Docent M. Goéraléwna wprowadzita
do praktyki klinicznej w Polsce szereg subiek-
tywnych metod oceny stuchu u dzieci i jest auto-
rem publikacji na ten temat. Prowadzona przez
nig placéwka byla jedna z nielicznych wyspecja-
lizowanych w tych bardzo trudnych metodach
badania. Opracowane metody rehabilitacji dzieci
z niedostuchem, opublikowane w podreczniku
~Rehabilitacja dzieci z wadg stuchu” sa do chwili
obecnej wykorzystywane, a podrecznik stanowi
podstawowe zrédio informacji na ten temat dla
0s6b zajmujacych sie niestyszacym dzieckiem.
Docent M. Goralowna nalezy réwniez do pio-
nierow badan przesiewowych stuchu u nowo-
rodkow i niemowlat z grupy wysokiego ryzyka
uszkodzenia stuchu. Praca na ten temat zostata
nagrodzona podczas X Dni Otolaryngologii
Dzieciecej w Augustowie.

Opieka nad dzie¢mi z niedostuchem wyma-
gala réwniez szeregu dzialan organizacyjnych
i popularyzatorskich. W tej dziedzinie Pani

Docent $cisle wspoipracowata z Polskim Zwigz-
kiem Gtuchych. Brata udziat w pracach Komisji
Oswiaty i Wychowania na temat programow
nauczania w szkotach specjalnych dla dzieci gtu-
chych. Wspétpracowata z autorami programoéow
telewizyjnych przeznaczonych dla niedostysza-
cych. Jest autorka licznych publikacji i porad-
nikow przeznaczonych dla rodzicow, pedagogow,
surdologopedow, protetykow i wszystkich zaj-
mujacych sie rehabilitacjg i ksztalceniem osob
niestyszacych.

Doc. Maria Géraléwna jest niekwestionowa-
nym pionierem nowocze$nie zorganizowanej,
kompleksowej opieki nad osobami niedostyszg-
cymi w Polsce.

Pozostawita po sobie bogaty dorobek nauko-
wy, sktadajacy sie z ponad 300 pozycji. Wiele lat
byta zastepca redaktora Otolaryngologii Polskiej,
jak rowniez ekspertem w redakcji International
Journal of Pediatric Otolaryngology.

Dowodem jej uznania przez wiladze byly
liczne odznaczenia, w tym Krzyz Kawalerski
Orderu Odrodzenia Polski, a wdziecznosci cho-
rych Order Usmiechu i odznaczenia nadane
przez Zwigzek Gtuchych.

Dzieki ogromnej pracy i poswieceniu cho-
rym Pani Docent M. Goraléwna zyskata ich
wdziecznos¢ i sympatie. Nadal jest wspominana
z wdziecznoscia na forach internetowych dla
ludzi niedostyszacych, a jedna z jej pacjentek
jest autorka monografi o Pani Docent.

prof. dr hab. med. Elzbieta Hassmann-Poznanska

Przy przygotowywaniu wspomnienia korzy-
stano z Wspomnienia pos$miertnego, autorstwa
E. Kosowskiej i H. Skarzynskiego, opublikowanego
w Otolaryngologii Polskiej 1997, 51, 3, 350-351.
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IMAGING AND TREATMENT OF THE JUVENILE
ANGIOFIBROMA

Juvenile angiofibroma is a rare, benign, hypervascular
tumour of the nasopharynx. It occurs almost exclusi-
vely in adolescent males. Although benign, it shows
a tendency to aggressive growth, bone destruction
and recurrence. It often leads to life-threatening
complications, like massive epistaxis, intracranial
invasion, abundant intraoperative bleeding. Imaging
methods are of paramount importance in the assess-
ment of the juvenile angiofibroma. Radiological
findings together with the clinical evaluation are in
most cases sufficient to establish the diagnosis without
the histopatologic examination of the diagnostic
specimen. It is very valuable, due to the risk of
dangerous bleeding accompanying the biopsy of the
highly vascular tumour. The article presents typical
radiological findings of the juvenile angiofibroma,
the role of the imaging methods in its diagnosis, tre-
atment planning and follow up. The etiology of the
juvenile angiofibroma, occurrence, growth directions
and treatment methods are discussed.

(Mag. ORL, 2006, SUPLEMENT X, 11-19)

KEY WORDS: angiography, computed tomography,
juvenile angiofibroma, magnetic resonance imaging,
treatment

PRACA RECENZOWANA

'Zaklad Radiologii Zabiegowej i Neuroradiologii AM
w Lublinie

Kierownik:

prof. dr hab. med. Malgorzata Szczerbo-Trojanowska
Al. Ractawickie 1, 20-059 Lublin

?Klinika Otolaryngologii i Onkologii Laryngologicz-
nej AM w Lublinie

Kierownik: prof. dr hab. med. Wiestaw Golgbek

ul. Jaczewskiego 8, 20-954 Lublin

Naczyniakowtdkniak miodzienczy stanowi
mniej niz 0,05% wszystkich nowotworéw glowy
1 szyi. Jest to zarazem najczesciej spotykany ta-
godny nowotwor czesci nosowej gardia (Bremer
1 in. 1986). Czestos¢ wystepowania naczynia-
kowtodkniaka u mieszkancow Indii i Egiptu jest
wieksza niz w Europie i Ameryce Poéinocnej
(Antonelliiin. 1987, Weprin iin. 1991). Do osrod-
kow specjalistycznych zgtasza sie rocznie dwéch
lub trzech chorych z tym guzem. Lekarz laryngo-
log pracujacy poza takim os$rodkiem moze
zobaczy¢ jedynie 2 lub 3 przypadki naczyniakow-
l6kniaka w trakcie catej kariery zawodowej.

Etiopatogeneza

Jest to nowotwor okresu dojrzewania, najcze-
$ciej rozpoznawany u chiopcow miedzy 14. a 18.
rokiem zycia (Bremer i in. 1986, Spector 1988).
Wystepowanie pierwotnego guza u chorych po 39.
roku zycia nalezy do rzadkosci (Bremer i in. 1986,
Yadav i in. 2002). Naczyniakowldkniak miodzien-
czy stwierdza sie prawie wylgcznie u mlodych
mezczyzn. Bremer i in. oraz Yadav i in. w grupach
liczacych odpowiednio 150 i 110 chorych nie
stwierdzili zadnego przypadku naczyniakowlok-
niaka u kobiety. Postawienie prawidlowego roz-
poznania wymaga przeprowadzenia dokladnej
diagnostyki réoznicowej w celu wykluczenia innego
guza tej okolicy.

Etiologia naczyniakowtdkniaka nie jest znana.
Teorie na temat pochodzenia guza sugeruja
zmiane o charakterze hamartoma, szczegélny
typ naczyniaka z rozbudowanag sktadowg wiok-
nistg lub rodzaj polipa zapalnego o podtozu aler-
gicznym (Baser i in. 1987). Inni autorzy sugero-
wali pochodzenie guza z tkanki przyzwojowej
lub z embrionalnej chrzastki, okostnej lub po-
wiezi (Girgis i in. 1973). Scisly zwigzek wystepo-
wania tego rzadkiego nowotworu z piciag meska
1 okresem dojrzewania przemawia za udziatem
w rozwoju choroby zaburzen osi hormonalnej

www.magazynorl.pl
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przysadka-gonady (Radkowski i in. 1996).
Oznaczenia stezenia hormonéw piciowych oraz
produktow ich rozpadu u chorych z naczynia-
kowtokniakiem nie wykazaly jednak zaburzen
endokrynologicznych, a badania nad obecnoscig
receptoréw hormonoéw steroidowych w komor-
kach guza nie daly jednoznacznych wynikéw
(Economou i in. 1988, Paris i in. 2001). W ostat-
nich pracach oceniana jest rola enzymow i oso-
czowych czynnikéw wzrostu w patogenezie na-
czyniakowlokniaka (Kruk-Zagajewska i in. 2002).

Naczyniakowlékniak mtodzienczy jest tagod-
nym nowotworem pozbawionym torebki. Pomimo
braku histologicznych cech ziosliwosci wykazuje
on tendencje do agresywnego wzrostu, niszcze-
nia kosci i nawrotéw (Chandler i in. 1984). Guz
zbudowany jest z licznych naczyn krwionosnych
otoczonych wioknistg tkanka taczng. Stopien
dojrzatosci oraz udziat ilosciowy tych sktadowych
nie jest staly. Naczynia guza sa nieregularne,
zroznicowane pod wzgledem wielkosci i ksztaltu,
o cienkiej Scianie utworzonej przez pojedyncza
warstwe komorek srodbionka, niekiedy z wi-
doczna niepeing biong miesniowa. Nie znalazia
pewnego potwierdzenia teoria, ze u chorych
w mlodym wieku nowotwor ma bogatszg skta-
dowa naczyniowsg, ktora z czasem redukuje sie
stopniowo na korzys$¢ elementow widknistych,
powodujac mniejszg sklonnos$¢ do krwawien,
lagodniejszy przebieg choroby, a nawet zanik
guza po okresie dojrzewania (Schick i in. 2000).

Zrodlem kontrowersji jest nadal problem
spontanicznej regresji naczyniakowlékniaka
(Lund i in. 1989). Obserwacja naturalnego prze-
biegu choroby byta mozliwa jedynie w niewielu
przypadkach, gdy odstgpiono od leczenia rozpo-
znanego nowotworu. Istnieja nieliczne donie-
sienia o samoistnej inwolucji guza bez wcze-
$niejszego leczenia, po nieradykalnym leczeniu
chirurgicznym, po podwigzaniu tetnicy szyjnej
zewnetrznej bez chirurgicznej resekcji (Weprin
iin. 1991). Wedilug Bahtiego (1967) u zadnego
z 94 chorych z naczyniakowlékniakiem nie pod-
danych leczeniu nie wystgpita znaczgca regresja
guza. Czes¢ autoréw opisuje zlosliwg przemiane
naczyniakowlokniaka u chorych po radioterapii
lub po wielokrotnych resekcjach nawracajacego
guza. tagodne utkanie naczyniakowlékniaka
zostalo w tych przypadkach czesciowo zastapione
przez guz o charakterze fibrosarcoma lub histio-
cytoma malignum (Makek i in. 1989). W opisy-
wanych przypadkach ziosliwa przemiane guza
stwierdzono po uplywie 8-24 lat od pierwszego
etapu leczenia.

Naczyniakowliokniak mtodzienczy rozwija
sie w czesci nosowej gardta, w okolicy nozdrzy
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tylnych. Miejscem wyjscia guza jest goérna
krawedz otworu klinowo-podniebiennego, w sa-
siedztwie potaczenia wyrostka klinowego kosci
podniebienia, skrzydia lemiesza oraz podstawy
wyrostka skrzydtowatego kosci klinowej (Anto-
nelli i in. 1987). Nowotwor rosnie w kierunku
czesci nosowej gardia oraz jamy nosowej, powo-
dujac z czasem splaszczenie matzowin nosowych
i przemieszczenie przegrody nosa na strone
przeciwng. Inne drogi szerzenia guza prowadza
przez naturalne szczeliny i otwory twarzoczaszki
lub przez bezposrednie niszczenie struktur
kostnych. Z punktu wyjscia w otworze klinowo-
-podniebiennym guz wnika bocznie do dotu
skrzydiowo-podniebiennego, powodujac jego
poszerzenie, a nastepnie wrasta do dotu pod-
skroniowego. Stad nowotwoér moze szerzyC sie
przez szczeline oczodolowa dolng do oczodotu,
wywolujac wytrzeszcz gatki ocznej, lub bocznie,
miedzy gornym zebem trzonowym a galezig
zuchwy, powodujac uwypuklenie policzka (Lund
iin. 1989).

Szerzenie poprzez bezposrednie niszczenie
struktur kostnych obserwujemy najczesciej
przy ekspansji naczyniakowidékniaka do zatoki
klinowej, gdy dochodzi do zniszczenia przedniej
lub dolnej $ciany tej zatoki przez guz rosnacy
w czesci nosowej gardia (Spector 1988). Do za-
toki szczekowej nowotwor moze wnika¢ dwiema
drogami: z jamy nosowej, niszczac Sciane przy-
srodkowa zatoki, lub z dotu skrzydtowo-podnie-
biennego, gdzie rozprezajacy wzrost guza powo-
duje destrukcje tylnej Sciany zatoki. Rzadziej
dochodzi do zajecia zatoki sitowej przez nowo-
twor szerzacy sie z jamy nosowej ku goérze.
Boczna ekspansja guza z komorek sitowych
moze spowodowac zniszczenie $ciany przysrod-
kowej oczodotu oraz wytrzeszcz gatki ocznej.

Inwazja naczyniakowtékniaka do jamy czaszki
wystepuje u 10-20% chorych (Economou i in.
1988). Nowotwor zajmujacy zatoke klinowa moze
penetrowac¢ do jamy czaszki, niszczac jej skle-
pienie, i wnika¢ miedzy lezaca przysrodkowo
przysadke mézgowa a tetnice szyjng wewnetrz-
ng, poltozona bocznie. Z dotu podskroniowego
nowotwor moze szerzyc¢ sie wewnatrzczaszkowo,
niszczac bezposrednio podstawe srodkowego
dotu czaszki lub wnikajac przez szczeline oczo-
dotowa dolng i gérng. W pierwszym przypadku
wewnatrzczaszkowa cze$¢ guza lezy bocznie
od zatoki jamistej i tetnicy szyjnej wewnetrznej,
w drugim przypadku guz moze wrasta¢ bezpo-
Srednio do zatoki jamistej. Wzrost guza do przed-
niej jamy czaszki z komoérek sitowych przez
blaszke sitowag jest bardzo rzadko spotykany
(Radkowski i in. 1996). Wypustka wewnatrz-



czaszkowa naczyniakowtdkniaka jest zazwyczaj
polozona zewnagtrzoponowo, moze jednak silnie
przylegac¢ do opony twardej i by¢ bogato ukrwio-
na przez jej naczynia (Schick i in. 2000).

Objawy i diagnostyka

Charakterystyczna dla naczyniakowtékniaka
triada objawow klinicznych to: niedroznos¢ nosa,
nawracajace krwawienia z nosa i masa guza
widoczna w czesci nosowej gardta. Rozlegie
nowotwory mogg powodowac takze opuchniecie
policzka, wytrzeszcz gatki ocznej, podwdjne
widzenie, ostabienie stuchu (Gotabek i in. 2002,
Radowski i in. 1996).

Badania radiologiczne to najwazniejsze
badania dodatkowe w diagnostyce naczyniako-
widkniaka. Zdjecie przegladowe czaszki i zatok
przynosowych znajduje zastosowanie przede
wszystkim w rozpoznawaniu ostrych stanow
zapalnych zatok przynosowych, ma natomiast
ograniczong warto$¢ w diagnostyce naczynia-
kowtékniaka. Na zdjeciu przegladowym czaszki
nowotwor moze powodowac zacienienie czesci
nosowej gardta i/lub nosa, a takze zacienienie
zatok szczekowych wywotane zalegajgca wydzie-
ling (ryc. 1). Do innych objawéw guza nalezy
takze przemieszczenie do przodu tylnej $Sciany
zatoki szczekowej widoczne w projekcji bocznej,
zniszczenie S$cian zatoki klinowej oraz znisz-
czenie wyrostka skrzydiowatego kosci klinowej.
W projekcji Watersa moze by¢ widoczne posze-
rzenie przestrzeni miedzy przednio-boczna $cia-
na zatoki szczekowej a wyrostkiem dziobiastym

Ryc.
bocznej. Widoczny cien guza w czesci nosowej i ust-
nej gardia.

1. Zdjecie przegladowe czaszki w projekcji

zuchwy lub zniszczenie $cian zatoki szczekowej
(Baser i in. 1987). Poszerzenie dotu skrzydiowo-
-podniebiennego przez guz przemieszczajacy
do przodu tylng $ciane zatoki szczekowej zostato
opisane po raz pierwszy przez Holmana i Millera
(1965). Objaw ten, uwazany niegdy$ za patogno-
moniczny dla naczyniakowlékniaka, moze towa-
rzyszy¢ innym wolno rosngcym guzom tej okolicy,
jak polip choanalny, nerwiak, miesniakomiesak
prazkowanokomorkowy, obtoniak (Lund i in.
1989).

Tomografia komputerowa i rezonans ma-
gnetyczny majg podstawowe znaczenie w dia-
gnostyce naczyniakowldkniaka. Wyniki badan
obrazowych w potaczeniu z oceng kliniczng
w wiekszosci przypadkow wystarczajg do usta-
lenia rozpoznania, bez koniecznosci pobierania
wycinka z guza. Jest to istotne ze wzgledu na
bogate unaczynienie guza i ryzyko groznego
krwawienia. Charakterystyczny dla naczynia-
kowtékniaka obraz w badaniu TK i MR to ulega-
jacy silnemu wzmocnieniu kontrastowemu guz
w czesci nosowej gardia, ktéry wnika do dotu
skrzydiowo-podniebiennego i powoduje erozje
podstawy wyrostka skrzydiowatego (Lloyd i in.
1999).

Obie metody diagnostyczne wykazuja po-
dobng warto$¢ w ocenie umiejscowienia guza.
Rezonans magnetyczny pozwala na lepszg ocene
rozlegtosci guza w tkankach miekkich. W obra-
zach T1-zaleznych po podaniu srodka kontrasto-
wego mozliwe jest dokladne okreslenie granic
nowotworu i odréznienie go od przylegajacych
miesni w dole podskroniowym i przestrzeni
przygardiowej (ryc. 2). Wielu autoréw uwaza
badanie MR za najlepsza metode diagnostyczng
przy podejrzeniu inwazji naczyniakowlokniaka
do jamy czaszki. Ze wzgledu na trojptaszczyzno-
we obrazowanie badanie to umozliwia dokiadng
ocene rozlegtosci czesci wewnatrzczaszkowej
guza oraz jej polozenia w stosunku do duzych
naczyn i struktur mozgowia (Deschler i in.
1992). Rezonans magnetyczny jest takze najlep-
szg metodg obrazowa pozwalajaca na odréznie-
nie naczyniakowtékniaka od wydzieliny zapalnej
lub obrzeku btony sluzowej w zatokach przyno-
sowych (Schick i in. 2000). Granica miedzy
guzem o posredniej intensywnosci sygnalu
a przylegajaca wysokosygnatowa wydzieling lub
tkanka zapalng jest dobrze widoczna w obrazach
TZ2-zaleznych.

Tomografia komputerowa ma wiekszg war-
to$¢ w obrazowaniu modelowania lub niszczenia
$cian kostnych przez uciskajacy guz. Najczestszym
i charakterystycznym dla naczyniakowldkniaka
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przejawem destrukcji kostnej w badaniu TK jest
zniszczenie wyrostka skrzydiowatego o réznym
stopniu zaawansowania: od wczesnej erozji pod-
stawy przysrodkowej blaszki wyrostka do jego
rozlegtej destrukcji. Ponadto guz moze spowo-

Ryc. 2. Badanie MR po podaniu Srodka kontrasto-
wego, projekcja osiowa. W czesci nosowej gardia
widoczny ulegajacy wzmocnieniu kontrastowemu
guz, ktéry wnika do prawego dolu podskroniowego
i niszczy wyrostek skrzydiowaty kosci klinowej.

Ryc. 3. Badanie TK po podaniu $rodka kontrastowe-
go, projekcja czolowa. W czesci nosowej gardia, za-
toce klinowej i lewym dole podskroniowym widocz-
ny guz, ktéry niszczy lewy wyrostek skrzydlowaty
i wnika do szczeliny oczodolowej dolnej.

magazyn OTORYNO-
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dowac zniszczenie lub przemieszczenie prze-
grody nosa, S$cian zatok przynosowych, Scian
oczodotu (ryc. 3).

Leczenie

Podstawowa metoda leczenia naczyniako-
wiodkniaka potozonego zewnatrzczaszkowo jest
leczenie chirurgiczne. Ocena w badaniach obrazo-
wych stanu zaawansowania choroby i rozpoznanie
okolic zajetych przez nowotwoér ma na celu wy-
dzielenie guzéw dostepnych dla chirurga od nie-
operacyjnych, a takze wybodr najlepszego dojscia
operacyjnego (Yadav i in. 2002). Oszczedzajace
drogi dostepu operacyjnego wigza sie z mniejszym
obciazeniem dla chorego i mniejszym ryzykiem
powikian. Jednak ze wzgledu na brak torebki,
mozliwe szerzenie podsluzéwkowe, zlozona ana-
tomie podstawy czaszki oraz obfite krwawienie
Srédoperacyjne do catkowitego i bezpiecznego
usuniecia naczyniakowiékniaka potrzebne jest
czesto szerokie odstoniecie guza w czasie zabiegu
(Paris i in. 2001). Poszczegoélne umiejscowienia
naczyniakowlékniaka maja odmienne znaczenie
rokownicze i wigzg sie z réznym ryzykiem wzno-
wy. Szerzenie sie nowotworu poza nos i czesc
nosowa gardia do oczodotu, dotu podskroniowego,
a zwtaszcza do jamy czaszki ma zle znaczenie pro-
gnostyczne, poniewaz wigze sie z bardziej rozlegta
operacja, wiekszym ryzykiem wznowy, a nawet
odstapieniem od leczenia chirurgicznego. Czes¢
autoréw opisuje boczne szerzenie sie naczynia-
kowtokniaka wzdluz podstawy czaszki, do tylu
od wyrostka skrzydiowatego (Herman i in. 1999,
Schick i in. 2000). Niekorzystne potozenie tej wy-
pustki nowotworu w sgsiedztwie miesni skrzydio-
watych, silne zrosniecie z fozyskiem miesniowym
oraz przylegajacymi kos$émi czyni catkowite
usuniecie guza niezwykle trudne. Ponadto bliskie
sgsiedztwo otworu poszarpanego zwieksza ryzyko
inwazji wewnatrzczaszkowej (Radkowski i in.
1996).

Badania obrazowe maja szczegolne znaczenie
w planowaniu leczenia u chorych z nowotworem
wnikajacym do jamy czaszki. Dokladna ocena roz-
miarow czesci wewnatrzczaszkowej guza, jej una-
czynienia oraz polozenia w stosunku do waznych
struktur anatomicznych decyduje o metodzie
i rozlegtosci leczenia. Rozwoj metod obrazowania
— tomografii komputerowej, rezonansu magne-
tycznego i selektywnej angiografii — oraz postep
w technikach operacyjnych sprawil, ze wzrosta
liczba guzéw z wypustka wewnatrzczaszkowa
dostepnych catkowitej resekcji przy mniejszej
liczbie powiktan. W naczyniakowidkniakach roz-
legle wnikajacych do jamy czaszki, potozonych
w zatoce jamistej, w okolicy przysadki, skrzyzowa-



Tabela 1.

Systemy klasyfikacji stopnia zaawansowania klinicznego naczyniakowlékniaka mlodzienczego.

Sessions i in., 1981

Fishiin., 1983

Chandleriin., 1984

IA. Guz ograniczony do nosa i/lub | I.
czesci nosowej gardia

Guz ograniczony do czesci nosowej | I.
gardla i nosa, bez zniszczenia kosci

Guz ograniczony do czesci
nosowej gardia

IB. Guz wnikajacy do przynajmniej
jednej zatoki przynosowej II.

ITA. Niewielka wypustka guza
w dole S-P

Guz wnikajacy do dotu S-P, zatoki II.
szczekowej, sitowej i klinowej,
z niszczeniem kosci

Guz wnikajacy do jamy
nosowej lub zatoki klinowej

IIB. Catkowite zajecie dotu S-P z lub| III.
bez niszczenia $cian oczodotu
IIC. Guz w dole podskroniowym
z lub bez zajecia policzka

Guz wnikajacy do dotu
podskroniowego, oczodotu i okolicy
okotosiodiowej bocznie

od zatoki jamistej

ITII. Guz wnikajgcy do zatok
sitowych, dotu S-P,
podskroniowego, oczodotu
i/lub policzka

IV. Guz wnikajgcy do jamy

III. Guz wnikajacy do jamy czaszki| IV.

Guz rozlegle wnikajgcy do zatoki
jamistej, okolicy skrzyzowania
wzrokowego lub siodia tureckiego

czaszki

nia wzrokowego, tetnicy szyjnej wewnetrznej
wiekszos¢ autoréw uznaje calkowitg resekcje
za zbyt ryzykowna lub niemozliwg i wykonuje cze-
Sciowe usuniecie guza, niekiedy z pdzniejszym
napromienianiem resztek zmiany (Antonelli i in.
1987, Bremeriin. 1986, Hermaniin. 1999).

Na podstawie wynikéw badan obrazowych
stworzono systemy klasyfikacji zaawansowania
klinicznego naczyniakowiodkniaka (tab. 1). Ich
wprowadzenie nie tylko istotnie poprawito wyni-
ki leczenia przez lepszy dobor technik operacyj-
nych, ale takze pozwolilo na wiarygodne poréw-
nanie metod leczenia chorych w poszczegoélnych
stadiach zaawansowania. Najbardziej uzyteczne
systemy klasyfikacji opisali Sessions iin. (1981),
oraz Fischiin. (1983) Chandleriin. (1984) .

U chorych z naczyniakowitékniakiem mto-
dzienczym badanie angiograficzne wykazuje
bogate unaczynienie guza, jednoznacznie potwier-
dzajac rozpoznanie kliniczne. Ponadto angiogra-
fia tetnic szyjnych pozwala na ustalenie naczyn
zaopatrujagcych nowotwor. Bardzo wazne jest
wykrycie unaczynienia z zakresu tetnicy szyjnej
wewnetrznej. Bogate zaopatrzenie w krew od tej
tetnicy stwarza ryzyko groznego krwawienia
w czasie usuwania guza i moze miec istotny
wplyw na wybér nieoperacyjnej metody leczenia
(ryc. 4). Gléwnym zZroédiem unaczynienia guza
jest tetnica szczekowa. W miare wzrostu nowo-
tworu i wnikania poza jame nosowo-gardiowa
w jego unaczynienie moga by¢ wiaczone inne
galezie tetnicy szyjnej zewnetrznej, najczesciej
tetnica gardtowa wstepujaca i tetnica twarzowa.

Czesc¢ chirurgow stosuje selektywne podwigza-
nie poszczegolnych galezi zaopatrujgcych guz
przed przystgpieniem do jego usuwania (Gotg-
bekiin. 1992, Spector 1988). Badanie angiogra-
ficzne jest wowczas przydatne do uwidocznienia
tych naczyn, a takze do okreslenia ich potozenia
wzgledem licznych wypustek nowotworu.

Ryc. 4. Arteriografia tetnicy szyjnej wewnetrznej
w projekcji bocznej demonstruje bogate unaczynie-
nie guza przez te tetnice.
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Ryc. 5. Arteriografia tetnicy szyjnej zewnetrznej,
projekcja boczna. Liczne, nieprawidlowe naczynia
guza w czesSci nosowej gardia zaopatrywane przez
tetnice szczekows.

Ryc. 6. Arteriografia tetnicy szyjnej zewnetrznej,
projekcja boczna. Stan po embolizcji tetnicy szcze-
kowej. Naczynia guza zamkniete przez $rodek
embolizacyjny sa niewidoczne w badaniu.

magazyn OTORYNO-
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Korzyscig plynaca z badania angiograficz-
nego jest takze mozliwos$¢ wykonania jednocza-
sowej embolizacji tetnic zaopatrujacych guz.
Z tego wzgledu angiografia z embolizacjg po-
winna by¢ wykonywana na 1-2 dni przed plano-
wanym zabiegiem jako ostatnie w kolejnosci
badanie diagnostyczne u chorych zakwalifiko-
wanych na podstawie badan obrazowych do
leczenia operacyjnego. Wielu autoréw podaje
wysoka skuteczno$¢ embolizacji naczyniako-
widkniaka jako metody znacznie zmniejszajacej
krwawienie $roédoperacyjne (Economou i in.
1988, Herman i in. 1999). Wybiércze podanie
gleboko penetrujacego srodka embolizacyjnego
do galezi zaopatrujacych nowotwor powoduje
zamkniecie jego tozyska naczyniowego wraz
z dystalnymi odcinkami zaopatrujacych tetnic
(ryc. b, 6). Zabieg embolizacji moze by¢ wyko-
nany powtornie przed operacja ewentualnej
wznowy naczyniakowliokniaka, umozliwia takze
zamkniecie zaopatrujgcych guz galezi przeciw-
legtej tetnicy szyjnej zewnetrznej, ktére sa
poza zasiegiem chirurga w czasie operacji.

W leczeniu chorych z naczyniakowioknia-
kiem milodzienczym stosowano wiele metod,
miedzy innymi krioterapie, skleroterapie, elek-
trokoagulacje, usuniecie chirurgiczne, leczenie
hormonalne, napromienianie. Obecnie najwaz-
niejszag metoda leczenia tego nowotworu jest
operacja. Radioterapie stosuje sie u chorych
z wypustka wewnatrzczaszkows, jezeli jej usu-
niecie jest zbyt ryzykowne lub niemozliwe.

Podstawowg metoda leczenia naczyniako-
wiodkniaka jest zabieg chirurgiczny. W przesziosci
leczenie operacyjne bylo czesciej zwigzane z ob-
fitym krwawieniem, transfuzjg krwi i niecatko-
witg resekcja. Postep w diagnostycznych meto-
dach obrazowania, przedoperacyjnej embolizacji
oraz w technikach chirurgicznych sprawil, ze
znacznie zmniejszyla sie czestos$¢ wystepowania
powiktan operacyjnych. Wediug wielu autoréw
operacja w potaczeniu z wczesniejsza emboliza-
cja jest najlepsza metoda leczenia naczyniako-
wiodkniaka (Antonelli i in. 1987, Economou i in.
1988, Herman i in. 1999).

Zabieg chirurgiczny polega na usunieciu
calego guza wraz z jego wypustkami, najlepiej
.en bloc”. Takie postepowanie ma na celu
redukcje krwawienia S$rédoperacyjnego oraz
zmniejszenie ryzyka niepelnej resekcji. Dojscia
operacyjne najczesciej stosowane w chirurgii
naczyniakowlokniaka to: dojscie wewnatrz-
nosowe, dojscie przez podniebienie, dojscie
podwargowe, dostep przez wynicowanie po-
wtok twarzy (ang. midfacial degloving), dostep
podskroniowy, rynotomia boczna.



Mate guzy, nie wykraczajace poza jame
nosowa i czes¢ nosowa gardta, rynolodzy z du-
zym doswiadczeniem w chirurgii wewnatrzno-
sowej usuwajg przez nos metoda endoskopows.
Glowng wada tej techniki jest ograniczony
dostep i przestoniecie pola operacyjnego przez
obfite krwawienie (Paris i in. 2001).

Dojscie przez podniebienie zapewnia zadowa-
lajacy dostep do czesci nosowej gardia. Jest ono
stosowane w przypadku guzéw ograniczonych
do nosogardla oraz wnikajacych do jamy nosowej
lub zatoki klinowej. Zaleta tego dojscia jest dobry
efekt kosmetyczny oraz niewielkie ryzyko powi-
kian. Zachowanie bocznej Sciany jamy nosowej
chroni przed wysychaniem btony §luzowej, wyste-
pujacym po zabiegach bardziej rozlegtych, z mak-
sylektomig przysrodkowa (Gotabek i in. 2002).

Dojscie podwargowe i rynotomia boczna sa
bardziej uniwersalnymi dostepami od przodu
i moga by¢ stosowane zaréwno do matych guzow,
jak i do duzych zmian z wypustka boczng w dole
skrzydiowo-podniebiennym i podskroniowym.
Rynotomia boczna zapewnia odsioniecie jamy
nosowej, czesci nosowej gardla, zatok przyno-
sowych i dolu skrzydiowo-podniebiennego
po stronie guza. Giéwne wady tego dojscia to
ograniczony dostep do dolu podskroniowego
i okolic podstawy srodkowego dotu czaszki, tetni-
Cy szyjnej wewnetrznej i zatoki jamistej, a takze
ryzyko zaburzen rozwoju kosci twarzoczaszki
(Bremer i in. 1986). Dojscie podwargowe z cze-
Sciowa maksylektomia umozliwia usuniecie
nowotworu z nosa, czesci nosowej gardia, zatok
przynosowych, dotu skrzydtowo-podniebiennego
oraz przysrodkowej czesci dotu podskroniowego.

W przypadku guzow z rozlegia wypustka
boczna w dole podskroniowym mozna stosowac
zmodyfikowane dojscie podwargowe z wynico-
waniem powlok twarzy. Ta technika operacyjna
zapewnia podobny dostep do guza jak rynotomia
boczna, bez koniecznosci stosowania ciecia skor-
nego. Ponadto umozliwia obustronnie dostep
do zatok przynosowych, czesci guza deformujg-
cej policzek oraz do tetnic szczekowych w sytu-
acjach wymagajacych ich podwigzania (Paris i in.
2001).

Dojscie podskroniowe stosuje sie w leczeniu
guzoéw o IIT i IV stopniu zaawansowania klinicz-
nego, ktore wnikaja do dotu podskroniowego,
srodkowej jamy czaszki, bocznej czesci zatoki
jamistej. Ta metoda umozliwia (bez istotnych
defektéw kosmetycznych) szerokie odstoniecie
opony twardej, a po jej uniesieniu uwidocznienie
zatoki jamistej i tetnicy szyjnej wewnetrznej,

Radioterapia jest drugoplanowa metoda
leczenia naczyniakowlékniaka mlodzienczego.

Wiekszo$¢ autoréow stosuje napromienianie
jedynie w wybranych przypadkach: u chorych
z bardzo rozlegtym guzem wnikajacym do $rod-
kowego dotu czaszki. Radioterapia jest rowniez
proponowana chorym ze wznowa guza po wielo-
krotnych resekcjach oraz tym, ktorzy nie wyra-
zaja zgody na operacje (Economou i in. 1988,
Spector 1988).

Nie ma jednoznacznej opinii na temat lecze-
nia naczyniakowldkniaka z rozlegia wypustka
wewnatrzczaszkowg. Ze wzgledu na tagodny
charakter nowotworu, mozliwo$¢ spontanicznej
inwolucji resztek guza oraz ryzyko ciezkich
powikian po radioterapii czes¢ autoréw zaleca
leczenie chirurgiczne: czeSciowe usuniecie
guza lub probe catkowitej resekcji przez dostep
podskroniowy lub resekcje czaszkowo-twarzowa.
Pozostatosci nowotworu po czesciowym zabiegu
operacyjnym lub jego nawroét sg obserwowane,
a w razie wzrostu podlegaja ponownej resekcji
lub napromienianiu (Antonelli i in. 1987, Her-
man i in. 1999). Inni autorzy w przypadkach
guzow wnikajacych rozlegle do jamy czaszki sto-
suja pierwotna radioterapie, poniewaz nawroét
guza po operacji wymaga napromieniania catego
pola pierwotnego nowotworu, obcigza zatem
chorego podwdgjnym ryzykiem powiktan: opera-
cji i radioterapii (Economou i in. 1988). W nie-
wielu osrodkach radioterapie stosuje sie jako
pierwotng metode leczenia, nawet w guzach
potozonych zewnatrzczaszkowo.

Najwieksza grupe 55 chorych z naczynia-
kowtékniakiem leczonych napromienianiem opi-
sali Cummings i in. (1984). Podajg oni odsetek
wyleczen 80% po pierwszym cyklu radioterapii
oraz 100% w grupie chorych ze wznowa guza,
ktérzy przebyli dodatkowy cykl radioterapii lub
operacje. Zalecana dawka promieniowania
wynosi od 30 do 40 Gy w okresie 3—4 tygodni.
Inwolucja nowotworu w trakcie radioterapii jest
powolna, zazwyczaj wczesniej ustepuja dolegli-
wosci kliniczne. Cummings i in. (1984) podaja,
ze w badanej przez nich grupie u 50% chorych
po 12 miesigcach radioterapii nadal widoczny
byt guz w czesci nosowej gardta. Wediug Econo-
mou i in. (1988) u czesci chorych regresja zmia-
ny udokumentowana radiologicznie wystapila
dopiero po 3 latach. Najczesciej opisywane
niepozadane objawy wywolane napromienia-
niem to sucho$¢ oraz zmiany atroficzne biony
sluzowej nosa i jamy ustnej. Rzadziej wystepuja
powazne powiklania, takie jak za¢ma, zapalenie
kosci, martwica tkanek miekkich, zanik nerwu
wzrokowego, zaburzenia wzrostu kosci twarzy,
nowotwory zlosliwe twarzoczaszki (Bremer
i in. 1986, Spector 1988). Wsrod 55 chorych
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opisywanych przez Cummingsa i in. (1984)
u 2 rozwinetla sie za¢ma, u 1 rak tarczycy po 14
latach od leczenia, u kolejnego chorego rak pod-
stawnokomorkowy skéry twarzy po 7 latach
od zakonczenia radioterapii. Opisywane sg row-
niez przypadki ztosliwej przemiany naczynia-
kowtodkniaka po napromienianiu (Makek i in.
1989).

Leczenie hormonalne, polegajace na poda-
waniu egzogennych estrogendéw, nie przyniosio
dobrych rezultatéw. Jego odlegie wyniki wyka-
zaly, ze moze by¢ ono przyczyng objawéw nie-
pozadanych w postaci zaniku jader, feminizacji,
zaburzen krzepliwosci krwi i stezenia lipidow,
dysfunkcji watroby (Antoneli i in. 1987).

Schick i in. (1996) stosowali chemioterapie
u chorych z nieoperacyjnym naczyniakowidknia-
kiem, uzyskujac we wszystkich przypadkach
remisje guza. Metoda ta naraza jednak chorych
na silne toksyczne dziatanie lekow i jako leczenie
pierwotne nie przedstawia zadnych dodatkowych
korzysci w poréwnaniu z napromienianiem.

Postepowanie pooperacyjne — wznowy

Niezaleznie od przyjetego postepowania
ocena w badaniach obrazowych chorych po le-
czeniu stanowi bardzo wazny element procesu
terapii. Pooperacyjne badania obrazowe siuza
do oceny radykalnosci zabiegu i maja za zadanie
uwidoczni¢ pozostalosci guza lub jego nawrot.
Niektore wznowy naczyniakowidkniaka pozo-
staja dlugo nieme klinicznie i moga nie by¢ wi-
doczne w badaniu endoskopowym (Chagnaud
i in. 1998). Badania obrazowe umozliwiaja
uwidocznienie bezobjawowych, niewielkich
nawrotow guza potozonych w okolicach niewi-
docznych w badaniu klinicznym lub schowanych
pod przerosnieta btong sluzowa. Takie wznowy
nie zawsze wymagaja leczenia, ale koniecz-
na jest regularna kontrola i ocena dynamiki ich
wzrostu (Bremer i in. 1986). Pooperacyjne na-
wroty naczyniakowldkniakow wystepuja czesto
(20—40%), stanowigc powazny problem terapeu-
tyczny. Sg przyczyna wielokrotnych resekcji lub
koniecznosci napromieniania mtodego chorego
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(Radkowski i in. 1996, Yadav i in. 2002).
Czesto$¢ wystepowania nawrotow jest wieksza
u chorych z wyzszym stopniem zaawansowania
guza (Herman i in. 1999, Paris i in. 2001). Wielu
autoréw stosuje badanie MR w monitorowaniu
chorych po zabiegu usuniecia naczyniakowiok-
niaka ze wzgledu na wieloptaszczyznowe obra-
zowanie, bardzo dobre uwidocznienie tkanek
miekkich, a przede wszystkim brak ekspozycji
miodego chorego na promieniowanie jonizujace
(Deschleriin. 1992, Schick in. 2000).

Obrzek oraz rozwdj ziarniny zapalnej utrud-
niajg ocene lozy nowotworu we wczesnym okre-
sie po leczeniu chirurgicznym. Zaréwno w ba-
daniu TK, jak i MR opisywane zmiany zapalne
moga ulega¢ wzmocnieniu kontrastowemu i by¢
trudne do odroéznienia od wznowy guza.

U chorego po radykalnej operacji pierwsze
badanie majace ukaza¢ nowe stosunki anato-
miczne powinno by¢ wykonane wediug réznych
autoréw po uplywie 3-6 miesiecy, kiedy bezpo-
Srednie zmiany pooperacyjne w wiekszosci ustg-
pig, a rozwaéj duzej wznowy jest mato prawdopo-
dobny. Nastepne badania kontrolne zazwyczaj
wykonuje sie co 6 do 12 miesiecy (Chagnaud i in.
1988). W celu zobrazowania pooperacyjnych
zmian kostnych Schick i in. (2000) zalecaja
wykonanie badania TK po uplywie 3 miesiecy
od zabiegu.

Bardzo duze znaczenie ma monitorowanie
za pomoca badan obrazowych chorych po niecat-
kowitej resekcji naczyniakowtdkniaka z wypust-
ka wewnatrzczaszkowsq. Ze wzgledu na opisywa-
ne przypadki samoistnej regresji pozostalosci
guza wiekszo$¢ autoréw zaleca doktadna obser-
wacje chorego i zastosowanie leczenia operacyj-
nego lub radioterapii, jezeli badanie TK lub MR
wykaze wzrost guza lub pojawia sie objawy
choroby (Herman i in. 1999). U tych chorych
Deschleriin. (1992) zalecajg wykonanie badania
MR po 2 miesigcach od operacji, a nastepnie dwa
razy na rok przez caly okres dojrzewania. Ta me-
toda jest takze polecana do oceny skutecznos$ci
leczenia u chorych po radioterapii (Schick i in.
2000, Szymanska i in. 2003).

Komentarz do tego artykulu mozesz przedstawi¢ na stronie
www.magazynorl.pl



PISMIENNICTWO

Antonelli A.R., Capiello J., Donajo C.A. i in. (1987) Diagnosis,
staging and treatment of juvenile nasopharyngeal angiofibroma
(JNA). Laryngoscope 97, 1319.

Bahtia M.L. (1967) Intracranial extensions of juvenile angiofi-
broma of the nasopharynx. J. Laryngol. Otol. 81, 1395.

Baser B., Deka R.C., Kacker S.K. (1987) Extensive fibroangioma
of nasopharynx. Report of 15 cases and review of literature. Pak.
J. Otolaryngol. 3, 97.

Bremer J.W,, Neel H.B., DeSanto L.W. i in. (1986) Angiofibroma:
treatment trends in 150 patients during 40 years. Laryngoscope
96, 1321.

Chagnaud C., Petit P, Bartoli J-M. i in. (1998) Postoperative
follow-up of juvenile nasopharyngeal angiofibromas: asses-
sment by CT scan and MR imaging. Eur. Radiol. 8, 756.
Chandler J.R., Moskowitz L., Goulding R. i in. (1984) Nasopha-
ryngeal angiofibromas: staging and management. Ann. Otol.
Rhinol. Laryngol. 93, 322.

Cummings B.J., Blend R., Fitzpatrick P. i in. (1984) Primary
radiation therapy for juvenile nasopharyngeal angiofibroma.
Laryngoscope 94, 1599.

Deschler D.G., Kaplan M.J., Boles R. (1992) Treatment of large
juvenile nasopharyngeal angiofibroma. Otolaryngol. Head Neck
Surg. 106, 278.

Economou T.S., Abemayor E., Ward P.H. (1988) Juvenile naso-
pharyngeal angiofibroma: an update of the UCLA experience
1960-85. Laryngoscope 98, 170.

Fish U. (1983) The infratemporal fossa approach for nasopha-
ryngeal tumors. Laryngoscope 93, 36.

Girgis I.LH., Fahma S.A. (1973) Nasopharyngeal fibroma: its
histopathological nature. J. Laryngol. Otol. 87, 1107.

Gotgbek W, Siwiec H., Horoch A. (1992) Wznowy po operacji na-
czyniakowtékniaka nosogardta. Otolaryngol. Pol. 46 (supl. 1), 302.
Gotagbek W., Szymanska A. (2002) Taktyka postepowania w na-
czyniakowlékniaku mtodzienczym. W: Postepy w otolaryngolo-
gii. Red.: Rogowski M. Triangulum, Wroctaw, 124-126.

Herman P, Lot G., Chapot R. i in. (1999) Long-term follow-up
of juvenile nasopharyngeal angiofibromas: analysis of recurren-
ces. Laryngoscope 109, 140.

— Holman C.B., Miller W.E. (1965) Juvenile nasopharyngeal fibro-

ma. Am. J. Roentgenol. 94, 292.

— Kruk-Zagajewska A., Pigtkowski K., Thielemann A. (2002)

Poziomy wolnego testosteronu i stezenia receptoréw estrogen-
no-progesteronowych u chorych na witékniaka mtodzienczego.
Otolaryngol. Pol. 5, 561.

— Lloyd G., Howard D., Phelps P. i in. (1999) Juvenile angiofibro-

ma: the lesson of 20 years of modern imaging. J. Laryngol. Otol.
113, 127.

— Lund V.J,, Lloyd G.A.S., Howard D.J. (1989) Juvenile angiofibro-

ma — imaging techniques in diagnosis. Rhinology 27, 179.

— Makek M.S., Andrews J.C., Fish U. (1989) Malignant transfor-

mation of a nasopharyngeal angiofibroma. Laryngoscope 99, 1088.

— Paris J., Guelfucci B., Moulin G. i in. (2001) Diagnosis and treat-

ment of juvenile nasopharyngeal angiofibroma. Eur. Arch. Otor-
hinolaryngol. 258, 120.

— Radkowski D., McGill T., Healy G. i in. (1996) Angiofibroma:

changes in staging and treatment. Arch. Otolaryngol. Head
Neck Surg. 122, 122.

— Schick B., Kahle G., Hassler R. i in. (1996) Chemotherapie des

juvenilen Angiofibroms — eine Alernative? HNO 44, 148.

— Schick B., Kahle G. (2000) Radiological findings in angiofibroma.

Acta Radiologica 41, 585.

— Sessions R.B., Bryan R.N., Naclerio R.M. i in. (1981) Radiogra-

phic staging of juvenile angiofibroma. Head Neck Surg. 3, 279.

— Spector J.G. (1988) Management of juvenile angiofibromata.

Laryngoscope 98, 1016.

— Szymanska A., Siwiec H., Szymanski M. i in. (2003) Naczynia-

kowtokniak cze$ci nosowej gardia leczony operacyjnie i napro-
mienianiem. Otolaryngol. Pol. 57, 577.

— Weprin L.S., Siemers PT. (1991) Spontaneous regression of

juvenile nasopharyngeal angiofibroma. Arch. Otolaryngol. Head
Neck Surg. 117, 796.

— Yadav S.PS., Singh I., Chanda R. i in. (2002) Nasopharyngeal

angiofibroma. J. Otolaryngol. 31, 346.

www.magazynorl.pl

19



22

GUZY SLINIANEK U DZIEC

prof. dr hab. Elzbieta Hassmann-Poznanska

SALIVARY GLAND TUMORS IN CHILDREN

Salivary gland tumors in children and adolescents
are rare and they can result In diagnostic and thera-
peutic dilemma. Infectious and inflammatory lesions
constitute significant proportion of patients.
Hemangioma is the most common tumor of infancy
and the most common tumor of the parotid gland in
childhood. Epithelial neoplasms of salivary gland are
relatively uncommon and occur mainly later in
childhood. The percentage of malignant tumors
among epithelial neoplasms is higher in children,
especially in the first decade of life. Pleomorfic
adenoma is almost exclusive benign tumor of epi-
thelial origin in children, mucoepidermoid carci-
noma is the most common malignant tumor
followed by acinic cell carcinoma, adenocarcinoma
and undifferentiated carcinoma.

(Mag. ORL, 2006, SUPLEMENT X, 22-28)

KEY WORDS: salivary gland tumors, epithelial
salivary gland tumors, vascular tumors of salivary
glands, children and adolescents
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Guzy Slinianek nie sg czeste w wieku dzie-
ciecym. Rzadkos¢ ich wystepowania jest przy-
czyna trudnosci w zdobyciu odpowiednio duzego
materialu i doswiadczenia w postepowaniu
w tych przypadkach. Przedstawiane w pismien-
nictwie wyniki musza by¢ analizowane z ostroz-
noscig, poniewaz przyjmowany gorny limit wie-
ku jest r6zny i waha sie od 14 do 20 lat. Ponadto
w wielu zestawieniach uwzglednia sie wylacznie
chorych operowanych, pomijajac przypadki
guzow leczonych zachowawczo, takich jak np.
naczyniaki wieku dzieciecego.

Guzy Slinianek spotykane w wieku dziecie-
cym roéznia sie od wystepujacych u dorostych.
Wsrod dzieci znacznie czestsze niz nowotwory
nabtonkowe sa guzy pochodzenia naczyniowego
i zapalnego. Chociaz objawy kliniczne, diagno-
styka i postepowanie lecznicze sa podobne
u dzieci i u dorostych, to jednak specyfika tych
guzéw u dzieci jest przyczyna btedéw diagno-
stycznych i leczniczych. W materiale Orvidas
i in. (2000), przedstawiajacym guzy s$linianki
przyusznej u dzieci leczone operacyjnie, 36,4%
stanowily zmiany zapalne, 47,5% guzy tagodne
(w tym 15,3% naczyniaki krwionosne i limfa-
tyczne, a 22,9% gruczolak wielopostaciowy),
16,1% nowotwory ztosliwe (ryc. 1). Wsroéd gu-
z6w nabtonkowych nowotwory ztosliwe stano-
wig u dzieci wyzszy odsetek niz u dorostych.
Wiekszos$¢ autoréw jest zgodnych, ze w wieku
dzieciecym 50% nowotworéw nabtonkowych to
guzy zlosliwe (u dorostych 20-30%) (Luna
1in.1991, da Cruz Perez i in. 2004, Yu i in. 2002).
Z tego wzgledu kazdy guz $linianki u dziecka
nalezy traktowac z nalezytg powaga.

Wystepowanie poszczegélnych typow gu-
z6w zalezy od wieku. U noworodkow i niemowlat
przewage stanowia naczyniaki krwionosne wie-
ku dzieciecego. U dzieci miedzy 1. a 10. rokiem
zycia guzy pochodzenia nabltonkowego sa
rzadkie. Tylko okoto 10% guzéw nabtonkowych
slinianek w wieku dzieciecym wystepuje
w pierwszej dekadzie zycia, ale sposrod ziosli-
wych guzéw nabtonkowych 29% ujawnia sie
wlasnie w tym okresie. Po 10. roku zycia stop-
niowo wzrasta czesto$¢ guzéw nabionkowych:
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Ryc. 1 Guzy $linianki przyusznej u dzieci (Orvidas i in. 2000).

ztosliwe 16%

zapalne 36%

mieszany 23%

naczyniowe 15%

tagodne . zlosliwe

35

30

25

20

15

10

Nl

3-5 lat 5-10 lat

10-16 lat

Ryc. 2. Wystepowanie nowotworéw nabionkowych
Slinianek w zaleznoS$ci od wieku (Seifert i in. 1986).

70% z nich stwierdza sie miedzy 16. a 20. ro-
kiem zycia (Seifert i in. 1986, Luna i in. 1991,
da Cruz Perez i in. 2004) (ryc. 2 i 3).

Guzy naczyniowe

Guzy naczyniowe $linianek (naczyniak
krwionosny wieku dzieciecego i naczyniak limfa-
tyczny) sa najczestszymi guzami duzych gruczo-
téw slinowych u dzieci, stanowigc do 60% tego
rodzaju guzow (Shott 1999, Woolley 1996).

Naczyniaki krwionosne wieku dzieciecego sa
tagodnymi nowotworami ujawniajacymi sie zwy-
kle w kilka tygodni po urodzeniu (chociaz niemal
polowa ma niewielkie zmiany skérne w chwili
urodzenia) i cechujacymi sie szybkim wzrostem,
trwajacym 8-10 miesiecy, po ktérym nastepuje
stopniowa inwolucja w okresie kilku lat. Wyste-
puja zdecydowanie czesciej u plci zenskiej

Ryc. 3. Wiek a wystepowanie lagodnych i zlosliwych
nowotworéw nablonkowych $linianek (Yu i in. 2002).

(w stosunku 4,5:1) (Greene iin. 2004). 90% loka-
lizuje sie w sliniance przyusznej (ryc. 4 i 5). Na-
czyniak zwykle jest umiejscowiony wewnatrzto-
rebkowo, ale moze obejmowac réwniez tkanke
podskoéorng i skére. 88% naczyniakéw slinianki
przyusznej rozprzestrzenia sie do sasiednich
struktur, takich jak: przewdd stuchowy =ze-
wnetrzny — 70%, warga — 34%, oczodot — 18%,
okolica podgtosniowa — 21%. U potowy dzieci do-
chodzi do owrzodzenia skéry. W okresie wzrostu
naczyniak jest do$¢ spoisty, natomiast w okresie
inwolucji staje sie bardziej miekki. Duze naczy-
niaki cofaja sig, pozostawiajac zmiany w postaci
nadmiaru tkanki ttuszczowo-widknistej i blizno-
wato zmienionej skory. Jezeli wzrost naczyniaka
nie powoduje duzego znieksztalcenia i zagroze-
nia dla funkcji sgsiednich narzadéw, postepowa-
nie polega na tzw. aktywnej nieinterwencji.
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Naczyniak powodujacy duze znieksztalcenie,
owrzodzenia skory, zaburzenia oddychania lub
widzenia wymaga podjecia leczenia. Sposréd
chorych z naczyniakami $linianki przyusznej
przedstawionych w pracy Greena i in. (2004)
70% wymagalo leczenia z wymienionych
powodow.

Leczenie naczyniakoéw wieku dzieciecego
w okresie proliferacji jest zachowawcze. Stosuje
sie steroidy podawane ogolnie w dawce 2-3
mg/kg prednizonu lub prednizolonu, kontynu-
owanej przez 4-8 tygodni, nastepnie stopniowo
zmniejszanej przez 1-2 miesiace. Poprawe w po-
staci przyspieszonej regresji lub stabilizacji

wzrostu stwierdzono u 83% leczonych (Greene
iin. 2004). Ze wzgledu na dziatania niepozadane
interferon-alfa 2a i 2b stosuje sie wylacznie
w leczeniu naczyniakoéw zagrazajacych zyciu,

Ryc. 4. Naczyniak krwionos$ny S$linianki przyusznej
u niemowlecia.

Ryc. 5. Naczyniak krwionos$ny $linianki przyusznej,
obraz w tomografii komputerowej.
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jesli nie uzyskano wynikéw po terapii steroida-
mi. W trakcie lub po okresie inwolucji znaczacy
odsetek chorych wymaga chirurgicznej korekty
w celu usuniecia nadmiaru bliznowatej skory
i tkanki ttuszczowej.

Naczyniaki limfatyczne, drugie co do czesto-
$ci wystepowania guzy $linianek, nie sg nowo-
tworem, ale malformacjg naczyn limfatycznych.
Dlatego tez stwierdzane sa po urodzeniu lub
ujawniaja sie w pierwszych latach zycia dziecka
(90% do konca 2. r.z.) (Shott 1999). Objawiaja
sie jako do$¢ miekka, stabo ograniczona zmia-
na, obejmujgca nie tylko miazsz $linianki, ale
przerastajaca sasiednie struktury szyi, dna jamy
ustnej, gardia. Infekcja lub uraz zwigzany
z krwawieniem do naczyn moze spowodowac
nagle powiekszenie sie zmiany. W przeciwien-
stwie do naczyniakéw krwionos$nych, naczyniaki
limfatyczne nigdy nie ulegaja inwolucji, a raczej
stopniowo powiekszaja sie z wiekiem.

Naczyniaki limfatyczne, tzw. makrocystic,
inaczej cystic hygroma, skiladajace sie z duzych
jam i przestrzeni, wystepujace na szyi i w dnie
jamy ustnej, moga by¢ leczone przez sklerotyza-
cje, w ktorej obecnie najczesciej stosowany jest
Picibanil. Zmiany o charakterze mikrocystic,
czyli o strukturze gabczastej, z malymi prze-
strzeniami ptynowymi, wymagajg leczenia ope-
racyjnego, ktore moze by¢ trudne, poniewaz
wazne struktury anatomiczne i ich funkcja
powinny zostac¢ zachowane. W przypadkach roz-
legtych naczyniakéw limfatycznych nalezy sie
liczy¢ z nawrotami.

Malformacje zylne sa to gabczaste, guzo-
wate zmiany, sktadajace sie z nieprawidiowych
naczyn zylnych. Obecne sa od urodzenia, ale
czesto zauwazane poézniej, u nastolatkéw lub
0s6b dorostych, poniewaz powiekszaja sie stop-
niowo wraz z wiekiem. Zmiana jest do$¢ miekka
przy obmacywaniu, poddaje sie uciskowi i po-
wieksza przy pochyleniu gtowy. Przepiyw krwi
w tych naczyniach jest bardzo wolny, sprzyja
wiec rozwojowi zmian zakrzepowych i zapal-
nych, objawiajacych sie okresowa bolesnoscia,
jak rowniez jest powodem tworzenia sie kamieni
zylnych, bedacych typowa cecha tej malformacji
(Saeed i in. 1997, Kurzyna i in. 2003) (ryc. 6).
Zmiany moga rozwija¢ sie w dnie jamy ustnej,
obejmujac slinianke podzuchwowa, jak réwniez
wewnatrz Slinianki przyusznej. Zasadniczg me-
toda leczenia tych malformacji jest chirurgia.

Nowotwory nablonkowe
Sposrod nowotworow nabtonkowych $linia-
nek tylko okoto 3,3% wystepuje u dzieci i
mlodziezy (Luna i in. 1991). Podobnie jak u



Tabela 1. Poréwnanie czestosci wystepowania
guzow nablonkowych Slinianek u dzieci (Stein-
fert i in. 1986).

Ryc. 6. Malformacja zylna $linianki przyusznej, obraz
w tomografii komputerowej. Strzalka zaznaczono
flebolity.

. przyuszna

podzuchwowa
podjezykowa

mate

Ryc. 7. Czestos$¢ wystepowania nowotworéw na-
blonkowych w poszczegélnych Sliniankach u dzieci
(Guzzo i in. 2006).

dorostych, wiekszos¢ z nich (50-80%) jest zloka-
lizowana w $liniance przyusznej (Seifert i in.
1986, Callender i in. 1992, da Cruz Perez i in.
2004, Ribeiro Kde i in. 2002). Wedlug Yu i in.
(2002) wystepowanie nowotworéw nabtonko-
wych $linianek w poszczegolnych lokalizacjach
jest u dorostych jak 10:1:1 (10 przyusznica, 1
$linianka podzuchwowa, 1 mate gruczoty sli-
nowe). U dzieci analogiczny stosunek wynosi
10:2:4 (ryc. 7).

Guzy matych gruczotéw slinowych wyste-
puja u dzieci prawie wyltacznie w obrebie jamy
ustnej (da Cruz Perez i in. 2004). Dwa histolo-
giczne typy opisywane w tej lokalizacji to gru-
czolak wielopostaciowy i rak sluzowo-ptaskona-
btonkowy. Wedtug Seifertaiin. (1986) gruczolak
wielopostaciowy jest w tej lokalizacji dwukrotnie
czestszy.

Typ histopatologiczny 0-20 lat | Ponad 20 lat
Gruczolak wielopostaciowy 65,00 52,50
Gruczolak jednopostaciowy 1,25 22,50
Rak z komérek surowiczych 6,25 2,50
Rak sluzowo-ptasko-

nabtonkowy 15,00 4,50
Rak gruczotowato-

-torbielowaty 3,75 4,00
Rak gruczotowy 2,50 2,50
Rak w gruczolaku

wielopostaciowym 1,25 5,50
Rak niezré6znicowany 1,25 1,00
Inne raki 1,25 2,00

Wsrod tagodnych nowotworéw nabltonko-
wych slinianek dominujacym typem histopatolo-
gicznym jest gruczolak wielopostaciowy. Wyste-
puje giéwnie w drugiej dekadzie zycia. Inne
nablonkowe nowotwory tagodne stwierdza sie
u dzieci bardzo rzadko (Luna i in. 1991, da Cruz
Perez i in. 2004, Bull 1999) (tab. 1). Gruczolaki
wielopostaciowe wystepuja gtéwnie w Sliniance
przyusznej, czasem w matych gruczotach slino-
wych, rzadko w sliniance podzuchwowej (Seifert
i in. 1986), chociaz w materiale da Cruz Perez
i in. (2004) 42% tych guzéw byto zlokalizowa-
nych wiasnie w $liniance podzuchwowej.

Ztosliwe guzy $linianek u dzieci sa rzadkie.
Jezeli zdarzaja sie, to zwykle u dzieci starszych,
chociaz byly réwniez opisywane u noworodkéw
i dzieci w pierwszych latach zycia (Baker i Malo-
ne 1985). Takie objawy, jak: bdl, szybki wzrost,
porazenie nerwu twarzowego, powiekszenie
wezlow chtonnych wskazujg na obecnos¢ gu-
za zlosliwego. Wystepuja jednak rzadko, a wiele
guzéw zlosliwych, zwlaszcza o niskim stopniu
zlosliwosci, objawia sie podobnie do guzéw
tagodnych. Odsetek guzéw zlosliwych wsrod
guzow slinianek wieku dzieciecego jest poda-
wany w roéznej wysokosci przez réznych auto-
row. Luna i in. (1991) w zestawieniu obejmu-
jacym wiele prac stwierdzili, ze nowotwory
zlosliwe stanowia b50% wszystkich guzéw
nabtonkowych wystepujacych ponizej 16. roku
zycia. Rak $luzowo-ptaskonabtonkowy (54,8%)
i rak z komorek surowiczych (13,7%) wystepuja
najczesciej (Bien i in. 2005, Stankiewicz i in.
2005, Luna i in. 1991, Hicks i Flaitz 2000,
Batsakis 1979). Rak gruczotowy (11,2%),
niezréznicowany (7,6%) i rak gruczotowato-
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Tabela 2. ZloSliwe guzy nablonkowe $linianek
wieku dzieciecego (Hicks i in. 2000).

Rak sluzowo-ptaskonabtonkowy 54,8%
Rak z komoérek surowiczych 13,7%
Rak gruczotowy 11,2%
Rak niezréznicowany 7,6%
Rak gruczotowato-torbielowaty 5,6%
Rak w gruczolaku wielopostaciowym 4,6%

torbielowaty (5,6%) sa rzadkie (Lunaiin. 1991,
Hicks i Flaitz 2000) (tab. 2). O ile rak sluzowo-
-ptaskonabionkowy wystepuje w kazdym wieku
(powyzej 2. r.z.), to rak z komorek surowiczych
i rak gruczotowato-torbielowaty sa stwierdzane
prawie wytacznie u starszych dzieci i mtodziezy
(Batsakis 1979). W materiale da Cruz Perez i in.
(2004) rak sluzowo-ptaskonabtonkowy stanowit
ponad 80% wszystkich ztosliwych guzow na-
btonkowych, a 29% sposrod nich wystepowato
w pierwszej dekadzie zycia.

Hicks i Flaitz (2000) opisali grupe 26 dzieci
w wieku od 6 do 18 lat z rakiem $luzowo-ptasko-
nabtonkowym. 2/3 guzéw byto zlokalizowanych
w $liniance przyusznej, a 1/3 w $liniance podzu-
chwowej. Tylko 2 guzy mialy wysoki stopien
zlosliwosci i oba przypadki zakonczyly sie niepo-
wodzeniem, mimo leczenia chirurgicznego uzu-
pelnionego radio- i chemioterapig. Chorzy ze
$rednim lub niskim stopniem zlosliwosci nie
mieli wznowy w okresie obserwacji, wynosza-
cym $rednio 108 miesiecy. Wskazuje to na po-
dobny przebieg jak u dorostych, u ktérych sto-
pien zlosliwosci Scisle koreluje z przebiegiem
klinicznym. Wielu autoréw wskazuje na maty
odsetek niskozroznicowanych rakéw sluzowo-
-ptaskonabtonkowych u dzieci (Seifertiin. 1986,
Hicks i Flaitz 2000, Baker i Malone 1985, da
Cruz Perez i in. 2004).

Rak z komorek surowiczych wystepuje w $li-
niance przyusznej, gtldwnie u nastolatkoéw, cze-
Sciej u dziewczat.

Z pracy Bakera i Malone (1985) przedstawia-
jacej diugoletnie wyniki leczenia 16 ztosliwych
nowotworow $linianek u dzieci wynika, ze prze-
bieg nabltonkowych nowotworéw ziosliwych
u dzieci jest podobny jak u dorostych. W rakach
gruczotowato-torbielowatych i z komoérek suro-
wiczych nalezy sie liczy¢ ze wznowsg procesu
nowotworowego nawet po wielu latach (Baker
i Malone 1985).

Embryoma jest guzem wystepujacym wy-
lacznie u dzieci, rozpoznawanym jedynie u no-
worodkéw i niemowlgt. Morfologicznie przypo-
mina stadia rozwoju embrionalnych zawigzkéw
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Ryc. 8. Rhabdomyosarcoma obejmujacy $linianke
przyuszng.

duzych gruczotéow S$linowych. Mniej niz 25%
opisanych guzow tego typu wykazywato histo-
logiczne lub biologiczne cechy zlosliwosci.
W wiekszosci wypadkéw wystarcza ich chirur-
giczne usuniecie (Lunaiin. 1991).

Podobnie jak u dorostych, leczenie chirur-
giczne jest zasadniczg metoda leczenia nabton-
kowych nowotworéw S$linianek. W gruczolaku
wielopostaciowym catkowite usuniecie guza z wta-
Sciwym marginesem tkanek zdrowych wymaga
powierzchownej parotidektomii, jezeli guz jest
zlokalizowany w ptlacie powierzchownym, i
calkowitej — jezeli zlokalizowany jest w placie
glebokim. Niektorzy autorzy wskazujg na wiek-
szy odsetek nawrotow po leczeniu gruczolakéw
wielopostaciowych u dzieci. Wniosek ten moze
wynika¢ stad, ze przedstawiany material jest
wieloletni 1 obejmuje roézne formy leczenia
chirurgicznego. Opisywany odsetek nawrotéw
wynosi od 5,8 do 14,8% (da Cruz Perez i in.
2004, Orvidas i in. 2000).

W guzach ztosliwych pierwotny, doszczetny
zabieg chirurgiczny jest warunkiem powodzenia
leczenia. Nerw twarzowy moze zosta¢ zaoszcze-
dzony, o ile nie ma bezposredniego naciekania
nerwu a zachowanie go umozliwia catkowite
usuniecie guza (Callender i in. 1992). Usuniecie
weztow chlonnych jest wskazane w przypadkach
stwierdzonych klinicznie przerzutéw. Zapobie-
gawcze usuniecie weztéw chlonnych nie jest
zalecane ze wzgledu na rzadko$¢ wystepowania
przerzutéw do weziow chtonnych w chwili
rozpoznania (Callender i in. 1992).



Podczas wykonywania parotidektomii u nie-
mowlat i malych dzieci nalezy pamieta¢, ze wy-
rostek sutkowaty i kos¢ bebenkowa nie sg w pet-
ni uksztaltowane i nerw twarzowy jest polozony
bardziej powierzchownie. Moze by¢ réwniez
odstoniety az poza rozwidlenie z powodu nie
w pelni rozwinietej tylnej czesci slinianki (Cun-
ningham 2002).

Zlosliwe guzy Slinianki podzuchwowej
wymagaja usuniecia zawartosci tréjkata podzu-
chwowego, czyli $linianki wraz z okolicznymi
weztami i nacieczonymi okolicznymi tkankami.

Decyzja o uzupeiniajgcej radioterapii powin-
na by¢ doktadnie rozwazona ze wzgledu na ne-
gatywne nastepstwa tego typu leczenia w wieku
dzieciecym, ktore wystepuja u ponad potowy
leczonych (drugie pierwotne nowotwory, zatrzy-
manie wzrostu okolicznych tkanek, szczekoscisk
itd.). Radioterapia jest zalecana w przypadkach
nowotworow o wysokiej ztosliwosci, duzym
ryzyku pozostawienia mikroskopowych resztek
guza, po stwierdzeniu histologicznych wyktadni-
kow duzej zlosliwosci, jak naciekanie nerwéw
i naczyn, przerzuty do wezlow chionnych czy
naciekanie okolicznych tkanek (Callager i in.
1992, Ethunandan i in. 2003, Woolley 1996).

Miesaki

Miesaki stanowig mniej niz 1,5% guzow
slinianek przyusznych. Istniejg watpliwosci, czy
wywodzg sie one z samego gruczotu czy slinian-
ki sg wtornie objete procesem nowotworowym.
Rhabdomyosarcoma (RMS) jest jednym =z
najczestszych miesakow w okolicy $linianki
przyusznej u dzieci i mlodziezy, ale wystepuje
rzadko (ryc. 8). U zadnego sposrod 62 chorych
z RMS w okolicy $linianki przyusznej guz nie byt
ograniczony do $linianki, a u potowy obejmowat
rowniez okolice okolooponowa. Chociaz jest
mozliwe, ze niektoére z tych guzow wywodza sie
z tkanki mezenchymatycznej gruczotu, to wyda-
je sie, ze w wiekszosci guzy te powstaja w oko-
licznych tkankach. Objawy sa czesto dyskretne,
w postaci niebolesnego guza $linianki, bez nie-
dowtadu nerwu twarzowego, ktory stwierdzono
tylko w 15% przypadkow. W guzach z lokalizacja
okotooponowa wykazywano nacieczenie w kie-
runku podstawy czaszki, dotu podskroniowego,
nosogardia, ucha. Przerzuty odlegte byly obec-
ne w 8% przypadkéw, a przerzuty do weziéw
chtonnych w 31%. Zabieg chirurgiczny jako
pierwotne leczenie zastosowano jedynie u nie-
licznych chorych, u ktérych mozna go byto wy-
konac¢ bez istotnych defektow czynnosciowych
lub kosmetycznych. Nie =zaleca sie operacji
weztowej u chorych z przerzutami do weziéw

chtonnych w RMS. Leczenie polega na chemio-
i radioterapii. Przezycia piecioletnie bez wzno-
wy guza wynosza 81% i sa podobne jak w grupie
z lokalizacjg okolooponowg (Walterhouse i in.
2001).

Réznicowanie

Guzy nowotworowe u dzieci wymagajg roz-
nicowania ze zmianami zapalnymi dotyczacymi
weztéw chionnych wokét slinianek lub w przy-
padku slinianki przyusznej — weztow wewnatrz-
gruczotowych. Nalezy tu bra¢ pod uwage gruzli-
ce i inne choroby ziarniniakowe spowodowane
atypowymi pratkami (Mycobacterium avium),
sarkoidoze, chorobe kociego pazura (Orvidas i in.
2000). Choroby te objawiajg sie niebolesnym,
stopniowo powiekszajacym sie guzem (Woolley
1996).

Zakazenie gruzlicze wystepuje najczesciej
pod postacia zapalenia weziéw chtonnych. Moze
by¢ zakazeniem pierwotnym lub wystepowac
lacznie z gruzlica ptuc. Jako pierwotne zakaze-
nie dotyczy gtéwnie $linianki przyusznej.

Zakazenie pratkami atypowymi najczesciej
wystepuje u malych dzieci. Sa to zwykle
Mpycobacterium scrofulaceum i Mycobacterium
avium-intracellulare. Wezly chionne S$linianki
przyusznej i podzuchwowej sg najczesciej zajete,
moze dochodzi¢ do powstawania przetok skoér-
nych. Nie stwierdza sie zmian ptucnych. Lecze-
nie przeciwgruzlicze jest zwykle nieskuteczne.
Przez wiele lat jedynym skutecznym sposobem
postepowania bylo usuniecie zmian wraz z
powierzchownym platem; obecnie stosuje sie
leczenie makrolidami.

Choroba kociego pazura jest ziarniniako-
wym zapaleniem weztéw chtonnych, najczescie]j
w obrebie glowy i szyi, czesto w okolicy slinianek
przyusznej i podzuchwowej. Wezty moga ulegac
rozmiekaniu i zmianom ropnym. Chorobe wy-
woluje zakazenie bakterig Bartonella henselae,
do ktérego dochodzi przez zadrapanie przez
kota. Objawy ogolne sa zwykle stabo wyrazone.
Wywiad potwierdzajacy kontakt z kotem utatwia
rozpoznanie, ktore moze by¢ zweryfikowane
badaniami serologicznymi. Nie ma swoistego
leczenia tej choroby, a zmiany w wiekszosci
ustepuja samoistnie po kilku miesigcach.
W przypadkach ropienia wezioéw stosuje sie
leczenie antybiotykami, giéwnie makrolidami,
lub leczenie chirurgiczne (Ridder i in. 2005,
Szymanski i in. 2004).

Pod postacig guza w obrebie slinianki przy-
usznej moga przebiega¢ réwniez anomalie
pierwszej kieszonki skrzelowej.
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2.3

Diagnostyka

Biopsja cienkoiglowa jest pomocna w usta-
leniu rozpoznania i pozwala na zrdéznicowanie
zmian zapalnych i nowotworowych, jak rowniez
zaplanowanie wtasciwego leczenia. Otwarta
biopsja moze by¢ uzasadniona jedynie w przy-
padkach guzow niekwalifikujgcych sie do lecze-
nia operacyjnego. Jezeli biopsja cienkoigtowa
wymaga sedacji, wykonanie powierzchownej
parotidektomii jako tzw. biopsji poprzez wyciecie
jest postepowaniem wiasciwym.

Ultrasonografia jest podstawowym bada-
niem w ocenie guzow S$linianek. Pozwala okre-
sli¢, czy zmiana jest wewnatrz czy poza gruczo-
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RHABDOMYOSARCOMA
GLOWY | SZYI U DZIECI

dr med. Mirostawa Pietniczka-Zaleska

RHABDOMYOSARCOMA OF THE HEAD AND NECK
IN CHILDREN

Rhabdomyosarcoma is a malignant tumor of striated
muscle origin, derived from primitive mesynchyme
that retained its capacity for skeletal muscle differen-
tation. Rhabdomyosarcoma of the head and neck is
primarily a disease of the first decade of life, and it is
the most common soft tissue sarcoma in childhood.
Approximately 90% of all cases of rhabdomyosarcoma
are diagnosed in individuals younger than 25 year,
and within this group, 60-70% are younger than
10 years. Rhabdomyosarcoma represents 3,5% of all
malignancies in children aged 0-14 years with
approximately 250 new cases diagnosed each year.
The male-to-female ratio is approximately 1.5:1.
The clinical manifestations of this disease depend on
the primary site at presentation. Therapeutic mane-
gement of these tumors is depended on three principal
factors: primary tumor location, extent of disease
and tumor histology. This work gives an overview of
the features in the evaluation and manegement of
RMS. Subsequent integration of chemotherapy, sur-
gery and radiotherapy in multimodality treatment
protocols gave a further improvement in survival
rate. To date about 70% of the children with RMS
are long-term survivors.
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Nowotwory ztosliwe u dzieci wystepuja
znacznie rzadziej niz u dorostych. Jednakze cho-
roba nowotworowa, mimo wielkiego postepu
w leczeniu, jaki dokonat sie w ostatnim 30-leciu,
pozostaje nadal drugg po wypadkach i urazach
przyczyna zgonow w grupie wiekowej 0-19 r.z.
(Perek 1999). Nowotwory u dzieci réznig sie
znacznie od nowotworéw u osob dorostych.
Maja zdecydowanie szybszy przebieg, latwosc¢
naciekania sasiednich narzadéw, wczesne
tworzenie odleglych przerzutow oraz wiekszg
wrazliwo$¢ na chemioterapie, wynikajaca z duzo
wiekszej frakcji wzrostowej (Perek 1999). Wraz-
liwo$¢ na chemioterapie, stosowanie w o0s-
tatnich kilkunastu latach terapii skojarzonej
(chirurgia, chemioterapia, napromienianie) oraz
zwalczanie objawow niepozadanych chemio-
terapii spowodowalo istotng poprawe leczenia
nowotworow u dzieci i mlodziezy, a takze
zmniejszenie czestosci powiklan i zgonow zwig-
zanych z leczeniem. Wczesne wykrycie nowo-
tworu i prawidlowe jego leczenie w osrodkach
wysokospecjalistycznych pozwala obecnie ura-
towac¢ ok. 70% wszystkich dzieci z guzami
litymi, a w wybranych nowotworach liczba ta
dochodzi do 90% catkowitych wyleczen (Woz-
niak 2001, Ferguson i in. 2005). Wedtug lekarzy
amerykanskich w pierwszej dekadzie XXI wieku
wsrod osob miedzy 10. a 19. rokiem zycia dwie
osoby na 1000 beda pacjentami onkologii dzie-
ciecej (Wozniak 2001, Ferguson i in. 2005).

Rhabdomyosarcoma (RMS) nalezy do klasy
.matych, okraglych, niebieskokomérkowych”
guzow charakterystycznych dla wieku rozwojo-
wego, nazywanych miesakami tkanek miekkich
(MTM). W tej grupie znajduja sie neuroblasto-
ma, miesak Ewinga, PNET, chtoniaki i biataczki.
Miesaki tkanek miekkich stanowia okoto 8,8%
wszystkich nowotworow ztosliwych u dzieci,
a sposrod nich 50-80% (wedlug réznych auto-
row) to RMS. Okoto 90% wszystkich przypadkow
RMS jest rozpoznawanych u os6b ponizej 25. r.z.,
wsrod tej grupy 60-70% to dzieci w wieku poni-
zej 10 lat. Notuje sie 250 nowych zachorowan
w ciggu roku (Lawrence i in. 1987, Kramer i in.
1985, Miller i in. 1985), co stanowi 4,5 przypadka



na 1 mln dzieci ponizej 14. r.z. (Maurer i in.
1993, Grosfeld i in. 198b). Pierwszy szczyt
zachorowan nastepuje miedzy 2. i 5. r.z., drugi
—miedzy 10.1 19. r.z. (Lawrence i in. 1987, Kra-
meriin. 1985, Milleriin. 1985), a 7% pacjentéw
ma mniej niz 10 lat. Sredni wiek pacjenta cho-
rego na RMS wynosi 5 lat.

Cechy biologiczne MTM

MTM sa jednymi z najszybciej proliferujag-
cych nowotworéw (czas podwojenia masy guza
wynosi 14 dni), maja pseudotorebke na obwo-
dzie guza, zbudowang z ucisnietych tkanek
zdrowych, w ktérych moga znajdowac sie nacie-
ki nowotworu, szczegolnie w poblizu naczyn.
Tworza guzki ,skaczace” (ang. skipt lesions),
w duzej odlegtosci od ogniska pierwotnego, oraz
.pelzna” wzdiuz naczyn i nerwéw. Maja duza
sktonnos¢ do wznoéw miejscowych, mimo stoso-
wania leczenia skojarzonego, wysoki odsetek
wczesnych przerzutéw do ptuc (80% powstaje
w pierwszych 2 latach po leczeniu). Zajecie we-
zlow chionnych nastepuje pézno, w rozsianym
procesie nowotworowym (wyjatek: mazidwczak,
miesak pecherzykowy, chioniakomiesak). Cha-
rakteryzujg sie zréznicowanag wrazliwoscia na
chemioterapie: leczenie chemiczne ogranicza
liczbe wczesnych przerzutow do ptuc, jednak
w opanowaniu ogniska pierwotnego jest niewy-
starczajace, oraz wzgledng wrazliwoscia na
radioterapie — jej skutecznos¢ zalezy od masy
guza. W patogenezie RMS wiele danych wska-
zuje na udzial czynnikéw genetycznych:

stwierdzane sga u pacjentow z wadami
wrodzonymi, wystepuja rodzinnie (zespo6t Li-
-Fraumeni, choroba Recklinghausena, zespo6t
Gardnera,

potwierdzono translokacje t(2:13) RMS,
t(1:13), t(12:13), w guzach Ewinga i PNET
t(11:22), amplifikacja N-myc, ekspresja C-myc,
biatko p-53 (Bogustawska-Jaworska 1997, Lanz-
kowsky 1994).

Nie stwierdza sie zaleznosci geograficznych
ani etnicznych, aczkolwiek Azjaci choruja rzadziej
niz rasa biala i czarna. Stosunek chorujgcych
chtopcéw i dziewczat wynosi 1,5:1,0. Glowa i szy-
ja jest najczestszym rejonem wystepowania mie-
sakow (35—40%), zwlaszcza u dzieci ponizej 14.
r.z., potem w kolejnosci: uktad moczowo-piciowy,
konczyny, tutéw, przestrzen zaotrzewnowa. W re-
jonie gtowy i szyi najwiecej miesakow ma lokaliza-
cje okotooponowa i oczodotowa, odpowiednio 16
i 9% wszystkich RMS (Cunningham i in. 1987),
oraz umiejscowienie nieokotooponowe (10%), tj.:
policzek, skron, przyusznica, szyja, skéra gtowy,
jama ustna, gardto srodkowe, dolne, krtan.

Niemiecki patolog Weber pierwszy opisat
RMS uktadu moczowo-ptciowego u dziewczynki
w 1854 r. (Weber 1894, cyt. za Barksdale i Wierne
2000). Kolejne raporty pojawiaty sie w pismien-
nictwie, ale opis korelacji obrazu klinicznego,
histopatologicznego i badan diagnostycznych
powstal dopiero w 1946 r. (Stout 1946, cyt.
za Barksdale i Wierne 2000). W 1958 r. Horn
i Enterline opracowali nowoczesny system kla-
syfikacji guzéw RMS. Wyodrebnili 4 podgrupy
miesakow: zarodkowy, pecherzykowy, groniasty
i wielopostaciowy (Horn i Enterline 1958, cyt.
za Barksdale i Wierne 2000). W 1972 r. powsta-
ta w USA Intergroup Rhabdomyosarcoma Study
(IRS) w celu usystematyzowania i standaryzacji
diagnostyki, klasyfikacji i leczenia pacjentéw
z RMS. Do 2002 r. stworzono 5 grup badaw-
czych: IRS-1 (1972-1978), IRS-II (1978-1984),
IRS-IIT (1984-1989), IRS-IV (1989-1996), IRS-V
(1996-2002), ktore opracowaly i opublikowaty
obszerne raporty dotyczace wynikow i postepow
w leczeniu RMS (Kramer i in. 1985, Miller i in.
1995). W Europie powstaly odpowiednie organi-
zacje: CWS (Niemcy), SIOP (Francja) i ICG (Wto-
chy). Wszystkie te grupy badawcze wspéipra-
cuja scisle ze soba.

Najczesciej wystepujace typy RMS maja
nastepujaca budowe histopatologiczna:

— RMS embryonale — posta¢ zarodkowa,
zbudowana z drobnych, okragiych lub owalnych,
niskozréznicowanych komoérek. Stanowi ok. 60%
wszystkich miesakéw. Umiejscowienie: gidownie
glowa i szyja, oczodél, jama brzuszna. W bada-
niu histopatologicznym charakteryzuje sie duza
roznorodnoscia cytologiczng; ma jedyna w swo-
im rodzaju molekularng charakterystyke. Ko-
morki RMS maja ubytek genoméw na krotkim
ramieniu chromosomu 11.

— RMS botryoides — 6% przypadkéw, miesak
groniasty, odmiana RMS embryonale ze sluzo-
watym podscieliskiem. Wzrasta w postaci gron
lub polipéw, podsluzéwkowo. Umiejscowienie:
jama nosowo-gardiowa, ucho srodkowe, pochwa.

— RMS alveolare — 31% przypadkéw, typ pe-
cherzykowy, zbudowany z okraglych komorek
uktadajacych sie w formie pseudopecherzykow.
Wystepuje najczesciej w okresie dojrzewania,
w umiejscowieniach o niekorzystnym rokowa-
niu: konczyny, tuldéw, rejon okotookrezniczy
i okotoodbytniczy. Nierzadko posta¢ embrionalna
przechodzi w postac pecherzykowsa.

RMS jest schorzeniem, ktore trzeba diagno-
zowac ileczy¢ wczesnie. W raporcie IRS-IV u 23%
pacjentow, ktoérzy byli szybko zdiagnozowani,
mozna bylo przeprowadzi¢ catkowita chirurgicz-
na resekcje, 15% poddano duzemu zabiegowi
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chirurgicznemu w granicach czystosci makro-
skopowej (Ferguson i in. 2005).

Objawy kliniczne

Objawy zaleza od lokalizacji ogniska pier-
wotnego, stopnia zaawansowania i budowy
tkankowej guza. 40% przypadkéw RMS jest
zlokalizowanych w obrebie gtowy i szyi, z czego
9% dotyczy oczodolu: wzrost guza powoduje
wytrzeszcz gatki ocznej, nierzadko z jej unie-
ruchomieniem, guzowate zgrubienie jednej
z powiek, krwiaki okularowe, zeza. 10% RMS
0 umiejscowieniu nieokolooponowym objawia
sie krwawieniem lub patologiczng wydzieling
z nosa, oka badz jamy ustnej, z szybkim wzro-
stem masy guza. 21% przypadkow ma lokali-
zacje okotooponowsg, sa to guzy wywodzace sie
z zatok obocznych nosa, nosogardta, ucha srod-
kowego, wyrostka sutkowego, rejonu przyusz-
nicy, dotéw skrzyditowo-podniebiennego i pod-
skroniowego. Naciekajac podstawe czaszki, daja
objawy uszkodzenia OUN, nerwow czaszkowych,
podraznienia opon moézgowo-rdzeniowych lub
objawy z pnia mézgu (Wierne iin. 1991). Objawy
to: wysiek ropno-krwisty z ucha lub nosa,
objawy niedroznosci przewodoéw stuchowych,
nosowych, zaburzenia potykania, szczekoscisk,
objawy neurologiczne, porazenia nerwow
czaszkowych. Chorzy z takim umiejscowieniem
nowotworu wymagaja specjalnego podejscia
terapeutycznego, poniewaz jest to lokalizacja
niekorzystna, z gorszym rokowaniem.

RMS stosunkowo szybko daje przerzuty
w postaci nacieku miejscowego, do kolejnych
pieter weztéw, odlegte do pluc, kosci, szpiku,
OUN, watroby, przestrzeni zaotrzewnowej. Prze-
rzuty odlegle wystepuja znacznie czesciej niz
do weztoéw chtonnych.

W klasyfikacji chirurgiczno-histopatologicz-
nej wg IRS, stosowanej w kolejnych badaniach
prospektywnych IRS I-III, zaawansowanie
nowotworu podzielono na 4 grupy w zaleznosci
od radykalnosci zabiegu operacyjnego oceniane-
go zarowno w trakcie zabiegu przez chirurga, jak
i w badaniu mikroskopowym przez patologa.
Klasyfikacja uwzgledniata zajecie weziow chion-
nych, a takze obecnos¢ odlegtych przerzutéw.
W badaniu IRS IV wprowadzono podziat MTM
przed rozpoczeciem leczenia w zaleznosci od
korzystnej lub niekorzystnej lokalizacji i z
uwzglednieniem elementéw systemu TNM.

W klasyfikacji TNM przed rozpoczeciem
leczenia okresla sie stopien zaawansowania,
na ktory skiada sie wielkos¢ guza, naciekanie
sasiadujacych z guzem narzadow lub tkanek,
zajecie regionalnych weziéw chionnych oraz
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obecnos¢ odlegltych  przerzutow. Ponadto
uwzglednia sie stopien ztosliwosci histologicznej
(G1, G2, G3) zgodnie z przyjetymi kryteriami
(komoérkowos¢, atopia jader, aktywno$¢ mito-
tyczna, proliferacja naczyn, ogniskowa martwi-
ca) (Pizzo i Poplack 1997).

W badaniu klinicznym IRS-V z 1997 r. zapro-
ponowano modyfikacje klasyfikacji IRS z po-
dzialem na 3 grupy ryzyka (niskiego, sredniego
i wysokiego). Podziat ten chroni pacjentéw
niskiego ryzyka (z korzystna histologia i lokali-
zacjg) przed powiklaniami zwigzanymi ze zbyt
agresywnym leczeniem przeciwnowotworo-
wym, a pacjentom z grupy wysokiego ryzyka,
z odlegltymi przerzutami, zwieksza szanse
na przezycie przez wdrozenie najbardziej in-
tensywnego leczenia (Barksdale i Wierne 2000,
Ferguson i in. 2005).

Badania diagnostyczne

W celu ustalenia rozpoznania oraz okreslenia
stadium zaawansowania procesu nowotworowe-
go i jego rozlegtosci wykorzystuje sie wszystkie
dostepne metody badan obrazowych: badania
rentgenowskie, TK, MR, USG, scyntygrafie, ba-
dania biochemiczne, hormonalne, immunohisto-
chemiczne oraz genetyczne. Bada sie szpik, ptyn
mozgowo-rdzeniowy oraz wykonuje scyntygram
koscca. Szczegétowych informacji o biologii no-
wotworu dostarczaja badania cytogenetyczne
i z zakresu biologii molekularnej guza.

O ostatecznym rozpoznaniu decyduje naj-
czesciej badanie histopatologiczne guza (Woz-
niak 2001).

Chirurgiczne =zabiegi diagnostyczne maja
za zadanie dostarczy¢ dostatecznie duzo mate-
rialu badawczego, aby byla mozliwa ocena pro-
cesu rozrostowego w stosunku do podscieliska.
Wymagane jest przestrzeganie nastepujacych
zalecen technicznych: ciecie skérne powinno by¢
najmniejsze z mozliwych, stosowne do prze-
biegu naturalnych linii ciata i uwzgledniajace
poOZniejszy, ostateczny zabieg operacyjny (ptasz-
czyzna ciecia jest uznawana za miejsce roz-
siewu), oproécz odpowiednio duzego fragmentu
nalezy pobra¢ tkanke zywa, a nie masy mar-
twicze, pobiera¢ materiat z odpowiednim
marginesem tkanek zdrowych i unika¢ ich
mechanicznego uszkodzenia oraz odpowiednio
utrwali¢ pobrany materiat.

Réznicowanie
RMS nalezy réznicowac¢ z innymi drobno-
okragtokomérkowymi guzami, tj. neuroblasto-
ma, lymphoma, miesak Ewinga, PNET. W rézni-
cowaniu wykorzystuje sie ocene w mikroskopie



elektronowym obecnosci miofilamentéw aktyny
i desminy, badania immunohistochemiczne, ba-
dania z uzyciem przeciwcial monoklonalnych —
mozna stwierdzi¢ obecno$¢ antygendw miesni
szkieletowych: mioglobiny, troponiny T, tityny,
oznaczanie DNA we fluorocytometrii przeptywo-
wej, badania genetyczne.

Leczenie

Do poczatkéw lat 70. leczono MTM u dzieci
na podstawie dos$wiadczenia onkologéow doro-
stych. Podstawg leczenia byt zabieg operacyjny
wykonywany niezaleznie od stadium zaawanso-
wania choroby w celu catkowitego usuniecia
nowotworu. Radioterapie uzupetniajacag stoso-
wano, jesli operacja byta nieradykalna, w za-
awansowanych przypadkach. Nowe odkrycia
dotyczace skutecznosci chemioterapii przeciw-
nowotworowej spowodowaly przetom w strate-
gii leczenia guzéw litych u dzieci. Wilburg i in.
wprowadzili po raz pierwszy do leczenia MTM
wielolekowa chemioterapie: winkrystyne, akty-
nomycyne, endoksan. Program ten nadal sta-
nowi podstawowy zestaw cytostatykow stoso-
wanych w RMS.

Plan leczenia zalezy od rodzaju guza, jego
pierwotnej lokalizacji, miejscowej rozlegtosci,
dynamiki wzrostu i stadium zaawansowania
oraz od wieku i stanu ogélnego dziecka. Aby
umozliwi¢ najbardziej racjonalne leczenie, a tak-
ze stworzy¢ mozliwos¢ porownania wynikow,
wieloosrodkowa niemiecka grupa badawcza
CWS wprowadzita podzial praktyczny guzéw ze
wzgledu na wrazliwo$¢ na chemioterapie i po-
dobne cechy biologiczne, zaakceptowany przez
europejskie miedzynarodowe grupy badawcze.
W kilku ostatnich dekadach leczenie RMS poczy-
nito ogromny postep. W rezultacie 5-letnie prze-
zycie wzrosto z 25% w 1970 r. do 73% w 2001 r.
— wedlug rozpoznania IRS-IV.

Leczenie zwykle ma charakter skojarzony
i sktada sie z chemioterapii wielolekowej, poste-
powania chirurgicznego i napromieniania; ko-
lejnos¢ poszczegoélnych metod leczenia zalezy
od typu histopatologicznego, stopnia zaawanso-
wania i lokalizacji guza. Leczenie chirurgiczne
odgrywa kluczowa role w opanowaniu ogniska
pierwotnego nowotworu. Tylko operacje rady-
kalne, z szerokim marginesem, rokujg dobrze.
Dlatego chirurg powinien oceni¢ mozliwos¢
wykonania radykalnego zabiegu juz na poczatku
leczenia, przed wykonaniem biopsji diagno-
stycznej (Sawicz-Birkowska 1996).

W RMS o lokalizacji okotooponowej szeroka
resekcja chirurgiczna nie jest mozliwa, ponie-
waz guz nacieka opony i wrasta wewnatrzczasz-

kowo. Zastosowanie wstepnej chemioterapii
zmniejsza mase guza i dziala na ewentualne
ogniska przerzutowe. Leczenie ogniska pierwot-
nego przeprowadza sie w drugim etapie z wyko-
rzystaniem postepowania chirurgicznego i/lub
napromieniania; operacje sa mniej okaleczajace
i bardziej radykalne (Wozniak 2001, Ferguson
i in. 2005). W okresie pooperacyjnym kontynu-
owana jest chemioterapia uzupeilniajgca. Caty
cykl terapii trwa 2 lata (Perek 1999).

Uwzgledniajgc stadium zaawansowania,

stosuje sie nastepujace zasady lecznicze:
choroba zlokalizowana: catkowite wyciecie
guza — chemioterapia, bez radioterapii,
choroba zlokalizowana, z zajeciem okolicz-
nych wezioéw chionnych: wyciecie radykalne
mikroskopowo — chemioterapia, radioterapia,
niecatkowite wyciecie guza lub tylko
biopsja — chemioterapia wstepna, chirurgia i/lub
radioterapia, chemioterapia podtrzymujaca,
odlegte przerzuty w chwili rozpoznania
— chemioterapia wstepna, chirurgia i/lub radio-
terapia, chemioterapia podtrzymujaca.

Obecnie w wiekszosci osrodkow Polskiej
Pediatrycznej Grupy ds. Leczenia Guzow Litych
prowadzone jest leczenie wedlug programu
CWS-96 lub CWS-2002. Skiada sie z winkry-
styny, aktynomycyny D, ifosfamidu, karbo-
platyny, etopozydu, epirubicyny — podawanych
naprzemiennie. Program ten uwzglednia row-
niez stosowanie megachemioterapii i przeszczep
autologicznych  komoérek  progenitorowych
(Wozniak 2001, Ferguson i in. 2005, Bogustaw-
ska-Jaworska i in. 2000).

W guzach chemiowrazliwych leczenie roz-
poczyna sie od chemioterapii. Jest ona zréznico-
wana w zaleznosci od histopatologii: korzystna
— leczenie mniej agresywne, niekorzystna —
leczenie bardzo agresywne.

W guzach s$redniowrazliwych leczenie roz-
poczyna sie zaleznie od mozliwosci lokalnych.
Jesli jest mozliwe wykonanie zabiegu doszczet-
nego i nieokaleczajacego — od chirurgii i nastep-
nie chemioterapii z radioterapia. Jesli zas zabieg
mogtby okaza¢ sie okaleczajacy (enukleacja,
wypatroszenie oczodotu), wstepnie stosuje sie
chemioterapie, w nastepnym etapie radioterapie
i leczenie chirurgiczne.

W guzach niewrazliwych na chemioterapie
dazy sie do wykonania zabiegéw doszczetnych
z ewentualng plastyka, uzupetniajaca radiotera-
pia i chemioterapig.

Decydujaca o wyleczeniu w kazdym przy-
padku miesaka jest mozliwo$¢ przeprowadzenia
doszczetnego zabiegu chirurgicznego. Chemio-
terapia zmniejsza mase guza i ulatwia przepro-
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wadzenie zabiegu. Radioterapia jest metoda
leczenia miejscowego i stosuje sie ja uzupelnia-
jaco na pierwotne ognisko nowotworu. Rola
radioterapii jako samodzielnej metody jest ogra-
niczona za wzgledu na pdzne nastepstwa u dzieci.

Operacyjne leczenie guzéw nowotworowych
u dzieci, poza szczegolnymi sytuacjami (zabiega-
mi ze wskazan zyciowych), nie powinno by¢
przeprowadzane w trybie pilnym. Zabieg opera-
cyjny planuje sie po okresleniu stanu ogolnego
chorego, ocenie wynikow badan obrazowych
i biochemicznych oraz ocenie mozliwosci
wykonania doszczetnego zabiegu operacyjnego.
Przyczyny odraczania zabiegu pierwotnego to:
wielko$¢ guza uniemozliwiajaca usuniecie go w
catosci, duze ryzyko srodoperacyjnego pekniecia
guza, naciekanie lub bezposrednia tacznos¢
z waznymi zyciowo narzadami, koniecznos¢ wy-
konania zabiegu okaleczajgcego, zmniejszenie
rozmiarow tkanki nowotworowej do guza reszt-
kowego po chemio- i radioterapii oraz wyma-
gana ocena histopatologiczna tkanki guza i jego
zasiegu po wstepnym leczeniu.

W operacyjnych wycieciach ogniska pier-
wotnego stosuje sie:

operacje doszczetne makro- i mikrosko-
powo, decydujace o wyleczeniu,

operacje uznane za doszczetne makrosko-
powo, po zniszczeniu pozostatosci mikroskopo-
wych za pomoca uzupelniajacej chemioterapii
i ewentualnie radioterapii,

operacje usuniecia guza pierwotnego, kto-
re nie maja decydujacego wplywu na koncowy
wynik leczenia skojarzonego.

Leczenie chirurgiczne stosuje sie rowniez
w leczeniu ognisk przerzutowych. Najczesciej
zabieg ten dotyczy pluc, watroby i skéry
(Sawicz-Birkowska 1996, Barksdale i Wierne
2001).

Guzy o lokalizacji nieokotooponowej powin-
ny byc¢ szeroko resekowane z marginesem ma-
kroskopowym, jesli to mozliwe bez kosmetycz-
nych badz funkcjonalnych deficytéw. Wezly
chionne klinicznie podejrzane powinny byc¢ po-
brane do badania podczas pierwotnego zabiegu
chirurgicznego, lecz limfadektomia nie jest ko-
nieczna (Wiener1994). Guzy w lokalizacji okoto-
oponowej sa pierwotnie leczone chemioterapig
i radioterapig, dopiero potem usuwa sie chirur-
gicznie guz rezydualny. Chirurgia podstawy
czaszki jest przeprowadzana u wyselekcjonowa-
nych pacjentow.

Operujac pacjentow z lokalizacja okoloopo-
nowag RMS, uzywamy w naszej Klinice ztozonych
dostepoéw. Sa to w zaleznosci od potrzeb: kranio-
tomia skroniowo-jarzmowa, kraniotomia w celu
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dostepu do czesci wewnatrzczaszkowej guza,
petrosektomia z odstonieciem naczyn i nerwéw
na szyi, mastoidektomia z odstonieciem zatoki
esowatej, opuszki zyly szyjnej i tetnicy szyjnej
wewnetrznej, petrosektomia, kraniotomia czo-
fowo-oczodotowa 1taczona z rynotomia i/lub
faryngotomia boczna. Pacjenci, u ktérych guz
nacieka wnetrze czaszki, powinni przed zabie-
giem chirurgicznym mie¢ podawane chemiote-
rapeutyki dokanatowo (Blattiin. 1997, Siedlecki
iin. 1999).

W ostatnich latach brachyterapie jako ko-
lejng bron w walce z miesakami stosuje ekspe-
rymentalnie kilka osrodkéw w USA i Europie.
Dowiedziono, ze dawka promieni podawana
pooperacyjnie w loze po usunietym guzie zdecy-
dowanie zmniejsza ryzyko powikian wystepu-
jace po standardowej teleterapii. Wyniki do-
Swiadczen ze stosowaniem brachyterapii zostaty
ocenione jako doskonate przy RMS w uktadzie
moczowo-piciowym i konczynach. Nie moz-
na na razie podsumowac wynikéw leczenia bra-
chyterapia RMS gltowy i szyi, poniewaz bylo zbyt
malo przypadkéw do oceny — giéwnie RMS o
lokalizacji nieoponowej i oczodotowej (Gerbaulet
iin. 1985, Healeyiin. 1995, Nagiin. 2003) oraz
pojedyncze przypadki RMS o lokalizacji okoto-
oponowej (Healey i in. 1995).

W ostatnich latach zwrécono uwage na war-
to$¢ immunoterapii w leczeniu RMS: czynniki
antynaczyniotworcze, takie jak np. przeciwciala
dla endotelialnego czynnika wzrostu, potrafig
zahamowac¢ wzrost komoérek miesaka na mo-
delach zwierzecych. Peptydy pochodzace z
potaczenia protein PAX3/FKHR moga petni¢
funkcje antygenow RMS dla cytotoksycznych
limfocytow T (Dagher i in. 2002)

Rokowanie

Rokowanie zalezy od stadium zaawansowa-
nia nowotworu, typu histologicznego i cytolo-
gicznego guza, lokalizacji ogniska pierwotnego
oraz wieku pacjenta.

W rejonie glowy i szyi najczesciej wystepuje
miesak zarodkowy, ktory rokuje umiarkowany
badz bardzo dobry wynik leczenia (Raney i in.
1991). Najlepiej tez rokuja guzy o lokalizacji
oczodolowej — leczone sa tylko chemioterapig
po uprzedniej biopsji. Rzadko jest konieczna
enukleacja (Fiorilloiin. 1991). Dobrze rokuja tez
guzy powierzchownych tkanek gtowy i szyi. Cho-
rzy z postacig pecherzykowa i anaplastycznym
typem komoérek maja rokowanie gorsze. Gorsze
rokowanie majg tez pacjenci powyzej 7. r.z. z
RMS o lokalizacji okotooponowej. U 90% chorych
z zajeciem OUN rokowanie jest zte. W wyniku



stosowanego leczenia 2-letnie przezycie w
stadium Ii I uzyskuje sie u ok. 756—-80%, a w sta-
dium IIT i IV — u 40-50% chorych.

Wyroéznia sie 3 stopnie ztosliwosci histolo-
gicznej nowotworu: G1 — niski, G2 — posredni,
G3 — wysoki (tab. 1). Ocenia sie je na podstawie
punktowej skali trzech podstawowych cech mi-
kroskopowych: liczby mitoz, obecno$ci martwicy
w guzie (w %), zr6znicowania tkanek guza, a tak-
ze obecnosci olbrzymich komorek zitosliwych,
ilosci podscieliska, obecnosci zatoré6w naczynio-
wych, naciekajacego wzrostu, gtebokosci guza.
Stanowia one podstawowy czynnik prognostycz-
ny w miesakach. Guz o cechach G3, niezaleznie
od wielkos$ci, zaliczany jest do III stadium
zaawansowania klinicznego.

Tabela 1. Stopnie zaawansowania klinicznego
RMS.

Stopien

zaawansowania G T N M
I(a, b) G1 T1,T2 NO MO
II (a, b) G2 T1,T2 NO MO
III (a, b) G3 T1,2 NO MO
IVa kazdyG | T1,T2 N1 MO
IVb kazdyG |kazdy T |kazdy N | M1

Do celow klinicznych uzywana jest klasyfi-
kacja pooperacyjna amerykanskiej grupy ba-
dawczej IRS-IV, postugujaca sie kryterium
radykalnosci zabiegu.

Stadium I: catkowite wyciecie guza w grani-
cach makroskopowych i mikroskopowych bez
zajecia wezlow.

Stadium II: catkowite wyciecie guza w gra-
nicach makroskopowych, mozliwa mikroskopo-
wa pozostalo$¢, wezly niezmienione lub zajete
i usuniete.

Stadium III: guz usuniety niedoszczetnie
— pozostalo$¢ makroskopowa, zajete wezly, stan
po biopsji guza nieoperacyjnego.

Stadium IV: uogoélniona choroba nowotwo-
rowa — odlegte przerzuty do ptuc, watroby, kosci,
szpiku.

Najczestszym miejscem przerzutéw RMS sa:
pluca (58%), kosci (33%), regionalne wezly
chionne (33%), watroba (22%) i moézg (20%)
(Cristiin. 1995). Przerzuty w ptucach sa najcze-
sciej wieloogniskowe i z tego powodu nie
kwalifikuja sie do leczenia chirurgicznego. Nie-
mniej histopatologiczne potwierdzenie ich obec-
nosci powinno by¢ przeprowadzone. Przerzuty
wystepuja z réoznym nasileniem: RMS konczyn
(w 23%), w lokalizacji okotooponowej (w 13%),
przestrzeni zaotrzewnowej i tulowia daja szybko
przerzuty. RMS w lokalizacji oczodotowej, nieoko-
fooponowej i uktadu moczowo-piciowego — sto-
sunkowo wolno (Crist i in. 1995, Riopelle i
Teriault 1995).

Do zitych czynnikéw prognostycznych nale-
z3: przerzuty odlegte, wysoki stopien ztosliwosci
histologicznej G2, G3, wielko$¢ guza nowotwo-
rowego powyzej 5 cm (T2) oraz niedoszczetne
wyciecie ogniska pierwotnego, tj. pozostawienie
makroskopowych 1 mikroskopowych resztek
guza w polu operacyjnym (Flamand i in. 1998,
Koscielniak i in. 1999).

Komentarz do tego artykulu mozesz przedstawi¢ na stronie
www.magazynorl.pl

www.magazynorl.pl
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