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SUPLEMENT  X ● WRZESIE¡  2006
Drodzy Czytelnicy,
Nowotwory g∏owy i szyi nie sà na szcz´Êcie

cz´ste w wieku dzieci´cym. Z niektórymi z nich
ogólnie praktykujàcy laryngolog mo˝e si´ ze-
tknàç raz czy dwa razy w ˝yciu. Przedstawiany
w piÊmiennictwie materia∏ z du˝ych oÊrodków
nie przekracza cz´sto kilkunastu przypadków.
Indywidualnemu lekarzowi bardzo trudno jest
zdobç wystarczajàce doÊwiadczenie w post´-
powaniu w tego rodzaju przypadkach. Prze-
ci´tna wiedza otolaryngologa na temat nowo-
tworów g∏owy i szyi u doros∏ych nie znajduje
w wi´kszoÊci zastosowania w odniesieniu
do dzieci. Stàd te˝ uwa˝a si´, ˝e nowotwory
u dzieci powinny byç diagnozowane i leczone
w wyspecjalizowanych oÊrodkach, w których
wspó∏pracujà ze sobà zespo∏y onkologów dzie-
ci´cych, otolaryngologów, pediatrów, psycholo-
gów i jest mo˝liwoÊç przeprowadzenia wszech-
stronnej diagnostyki dostosowanej do wieku
dzieci´cego. Tego rodzaju podejÊcie zaowoco-
wa∏o ogromnym post´pem w leczeniu nowotwo-
rów w tej grupie wiekowej. Sk∏ada si´ na niego
zarówno rozwój w dziedzinie technik diagno-
stycznych umo˝liwiajàcych lepszà klasyfikacj´,
poprawa wyników leczenia chemioterapià, jak
i post´p technik chirurgicznych. Nadal jednak
negatywne nast´pstwa leczenia nowotworów
w wieku dzieci´cym mogà mieç ogromny wp∏yw
na dalszà jakoÊç ˝ycia chorych. Leczenie ener-
già promienistà w tym wieku wià˝e si´ z zaha-
mowaniem rozwoju twarzy i du˝ym defektem
kosmetycznym oraz czynnoÊciowym, mimo ˝e
w Êwietle doÊwiadczenia z chorymi doros∏ymi
wydaje si´ ono relatywnie ma∏o inwazyjne. Dla-
tego te˝ rola chirurgii w leczeniu tych guzów jest
nadal ogromna, a mo˝liwoÊç jej zastosowania
decyduje cz´sto o powodzeniu terapii. Decyzje
te muszà jednak byç podejmowane przez ze-
spó∏ ró˝nych specjalistów, tak aby wybraç naj-
lepszà form´ leczenia. 

A wszystko po to, aby nasi chorzy nie czuli
si´ tak jak Oskar z opowieÊci Erica-Emmanuela
Schmidt’a: „Ja przesta∏em byç mile widziany.
(…) Kiedy doktor Dusseldorf bada mnie rano,
nie ma ju˝ do mnie serca, rozczarowuj´ go. Pa-
trzy na mnie bez s∏owa jakbym pope∏ni∏ jakiÊ
b∏àd. A przecie˝ tak si´ stara∏em w czasie ope-
racji. (…) Zrozumia∏em ju˝, ˝e sta∏em si´ z∏ym
pacjentem, pacjentem, który podwa˝a wiar´
w nieograniczone mo˝liwoÊci medycyny”.

prof. dr hab. El˝bieta Hassmann-Poznaƒska 
Kierownik Kliniki Otolaryngologii Dzieci´cej

Akademii Medycznej w Bia∏ymstoku

Warszawa, wrzesieƒ 2006 r.
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MARIA GÓRALÓWNA
(1919–1995)

Maria Góralówna urodzi∏a si´ 10 stycznia
1919 roku w Tarnowie. W 1936 roku rozpocz´∏a
studia na Wydziale Lekarskim Uniwersytetu
Poznaƒskiego, które przerwa∏a wojna i okupacja.
Ukoƒczy∏a je po wojnie i w roku 1949 otrzyma∏a
dyplom lekarski. W czasie studiów zainteresowa∏a
si´ otolaryngologià i pierwsze doÊwiadczenia
w tej dziedzinie zdobywa∏a, pracujàc jako stu-
dentka w Klinice w Poznaniu pod kierunkiem
prof. A. Zakrzewskiego.

Po uzyskaniu dyplomu doktor M. Góralówna
zamieszka∏a w Warszawie, gdzie podj´∏a prac´
w Akademii Medycznej. Pracujàc z prof J. Daniele-
wiczem i wybitnymi pediatrami warszawskiej
AM, wnios∏a ogromny wk∏ad w powstanie i rozwój
otolaryngologii dzieci´cej. By∏a pierwszym otola-
ryngologiem, który uzyska∏ specjalizacj´ w tej
nowopowsta∏ej specjalnoÊci. 

Po dziesi´ciu latach pracy w Akademii Me-
dycznej przesz∏a na samodzielne stanowisko ordy-
natora Oddzia∏u Laryngologicznego w Szpitalu
Dzieci´cym na Saskiej K´pie przy ul. Niek∏aƒskiej.
Doskona∏e umiej´tnoÊci diagnostyczne i chirur-
giczne, jak równie˝ bezpoÊredni sposób bycia
i umiej´tnoÊç nawiàzywania kontaktów z dzieçmi
i rodzicami powodowa∏y, ˝e by∏a wzorem dla
wspó∏pracujàcych i szkolonych przez nià lekarzy.
Bieg∏a znajomoÊç kilku j´zyków obcych spowodo-
wa∏a, ˝e mog∏a ona korzystaç z doÊwiadczenia i
piÊmiennictwa oÊrodków zagranicznych i ch´tnie
dzieli∏a si´ tà wiedzà z kolegami. 

Podczas szkoleƒ w Szwecji i Wielkiej Brytanii
zainteresowa∏a si´ i pog∏´bi∏a swojà wiedz´ na
temat post´powania z dzieçmi g∏uchymi i niedos∏y-
szàcymi. Wokó∏ tej tematyki ogniskowa∏a si´ póê-
niej jej dzia∏alnoÊç naukowa. W 1965 roku obroni∏a
prac´ doktorskà pt. „Ocena s∏uchu po przebytej
chorobie hemolitycznej w okresie noworodko-
wym”. W 1967 roku wprowadzi∏a korespondencyj-
ne poradnictwo dla rodziców dzieci z problemami
s∏uchowymi, wzorujàc si´ na John Tracy Clinic

z USA. Napisa∏a ponad 2000 listów z odpowied-
nimi zaleceniami. DoÊwiadczenia zdobyte w ten
sposób wykorzysta∏a, przygotowujàc rozpraw´
habilitacyjnà pt. „Poradnictwo drogà przekazu
korespondencyjnego jako element rehabilitacji
dziecka nies∏yszàcego”. Nale˝y podkreÊliç, ˝e
w tym okresie podj´cie tematyki trwa∏ego niedo-
s∏uchu i zwiàzanych z nim nast´pstw wymaga∏o
cierpliwoÊci i poÊwi´cenia. Diagnostyka niedo-
s∏uchu u ma∏ych dzieci by∏a w tym okresie
znacznie trudniejsza ni˝ obecnie, oparta g∏ównie
na metodach behawioralnych wymagajàcych
perfekcyjnego opanowania techniki badania.
Mo˝liwoÊci interwencji ze wzgl´du na gorszà
jakoÊç aparatów s∏uchowych by∏y równie˝
znacznie ograniczone, a w przypadkach g∏uchoty
znikome. Z ca∏à pewnoÊcià nie by∏a to dziedzina,
w której mo˝na si´ by∏o spodziewaç szybkiego
i ∏atwego sukcesu. Sukces jednak przyszed∏.
Oddzia∏ Pani Docent sta∏ si´ wkrótce oÊrodkiem,
do którego kierowano dzieci z ca∏ej Polski. By∏
to wyjàtkowy oÊrodek, w którym dzieci niedo-
s∏yszàce mog∏y byç zarówno diagnozowane, jak
i obj´te pe∏nym procesem rehabilitacji i poradnic-
twa we wszelkich problemach zwiàzanych z
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rozwojem mowy i naukà. Wielokrotnie umawiali-
Êmy chorych na wizyty u Pani Docent, i zawsze
spotykaliÊmy si´ z serdecznoÊcià, a mali pacjenci
i ich rodzice z ˝yczliwà, wszechstronnà pomocà. 

W 1989 roku Pani Docent M. Góralówna zor-
ganizowa∏a w szpitalu na Niek∏aƒskiej OÊrodek
Audiologiczny Spo∏ecznej Fundacji SolidarnoÊci,
który dzi´ki pomocy finansowej móg∏ rozszerzyç
dzia∏alnoÊç dotychczasowej placówki. Po czterech
latach zespó∏ oÊrodka wraz z doc. M. Góralównà
wszed∏ w sk∏ad tworzàcego si´ OÊrodka Diagno-
styczno-Leczniczo-Rehabilitacyjnego dla osób
Nies∏yszàcych i Niedos∏yszàcych „Cochlear Center”
w Warszawie. Udzia∏ Pani Docent w opracowa-
niu pierwszego polskiego programu rehabilitacji
chorych po wszczepach Êlimakowych by∏ nieoce-
nionà pomocà w rozwoju tej formy leczenia
w Polsce. 

Pani Docent M. Góralówna wprowadzi∏a
do praktyki klinicznej w Polsce szereg subiek-
tywnych metod oceny s∏uchu u dzieci i jest auto-
rem publikacji na ten temat. Prowadzona przez
nià placówka by∏a jednà z nielicznych wyspecja-
lizowanych w tych bardzo trudnych metodach
badania. Opracowane metody rehabilitacji dzieci
z niedos∏uchem, opublikowane w podr´czniku
„Rehabilitacja dzieci z wadà s∏uchu” sà do chwili
obecnej wykorzystywane, a podr´cznik stanowi
podstawowe êród∏o informacji na ten temat dla
osób zajmujàcych si´ nies∏yszàcym dzieckiem.
Docent M. Góralówna nale˝y równie˝ do pio-
nierów badaƒ przesiewowych s∏uchu u nowo-
rodków i niemowlàt z grupy wysokiego ryzyka
uszkodzenia s∏uchu. Praca na ten temat zosta∏a
nagrodzona podczas X Dni Otolaryngologii
Dzieci´cej w Augustowie.

Opieka nad dzieçmi z niedos∏uchem wyma-
ga∏a równie˝ szeregu dzia∏aƒ organizacyjnych
i popularyzatorskich. W tej dziedzinie Pani

Docent ÊciÊle wspó∏pracowa∏a z Polskim Zwiàz-
kiem G∏uchych. Bra∏a udzia∏ w pracach Komisji
OÊwiaty i Wychowania na temat programów
nauczania w szko∏ach specjalnych dla dzieci g∏u-
chych. Wspó∏pracowa∏a z autorami programów
telewizyjnych przeznaczonych dla niedos∏yszà-
cych. Jest autorkà licznych publikacji i porad-
ników przeznaczonych dla rodziców, pedagogów,
surdologopedów, protetyków i wszystkich zaj-
mujàcych si´ rehabilitacjà i kszta∏ceniem osób
nies∏yszàcych. 

Doc. Maria Góralówna jest niekwestionowa-
nym pionierem nowoczeÊnie zorganizowanej,
kompleksowej opieki nad osobami niedos∏yszà-
cymi w Polsce.

Pozostawi∏a po sobie bogaty dorobek nauko-
wy, sk∏adajàcy si´ z ponad 300 pozycji. Wiele lat
by∏a zast´pcà redaktora Otolaryngologii Polskiej,
jak równie˝ ekspertem w redakcji International
Journal of Pediatric Otolaryngology. 

Dowodem jej uznania przez w∏adze by∏y
liczne odznaczenia, w tym Krzy˝ Kawalerski
Orderu Odrodzenia Polski, a wdzi´cznoÊci cho-
rych Order UÊmiechu i odznaczenia nadane
przez Zwiàzek G∏uchych.

Dzi´ki ogromnej pracy i poÊwi´ceniu cho-
rym Pani Docent M. Góralówna zyska∏a ich
wdzi´cznoÊç i sympati´. Nadal jest wspominana
z wdzi´cznoÊcià na forach internetowych dla
ludzi niedos∏yszàcych, a jedna z jej pacjentek
jest autorkà monografi o Pani Docent.  ●

prof. dr hab. med. El˝bieta Hassmann-Poznaƒska 

Przy przygotowywaniu wspomnienia korzy-
stano z Wspomnienia poÊmiertnego, autorstwa
E. Kosowskiej i H. Skar˝yƒskiego, opublikowanego
w Otolaryngologii Polskiej 1997, 51, 3, 350-351.

XV Dni Otolaryngologii Dzieci´cej
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1Zak∏ad Radiologii Zabiegowej i Neuroradiologii AM
w Lublinie
Kierownik: 
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Al. Rac∏awickie 1, 20-059 Lublin

2Klinika Otolaryngologii i Onkologii Laryngologicz-
nej AM w Lublinie
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PRACA RECENZOWANA

Naczyniakow∏ókniak m∏odzieƒczy stanowi
mniej ni˝ 0,05% wszystkich nowotworów g∏owy
i szyi. Jest to zarazem najcz´Êciej spotykany ∏a-
godny nowotwór cz´Êci nosowej gard∏a (Bremer
i in. 1986). Cz´stoÊç wyst´powania naczynia-
kow∏ókniaka u mieszkaƒców Indii i Egiptu jest
wi´ksza ni˝ w Europie i Ameryce Pó∏nocnej
(Antonelli i in. 1987, Weprin i in. 1991). Do oÊrod-
ków specjalistycznych zg∏asza si´ rocznie dwóch
lub trzech chorych z tym guzem. Lekarz laryngo-
log pracujàcy poza takim oÊrodkiem mo˝e
zobaczyç jedynie 2 lub 3 przypadki naczyniakow-
∏ókniaka w trakcie ca∏ej kariery zawodowej.

Etiopatogeneza
Jest to nowotwór okresu dojrzewania, najcz´-

Êciej rozpoznawany u ch∏opców mi´dzy 14. a 18.
rokiem ˝ycia (Bremer i in. 1986, Spector 1988).
Wyst´powanie pierwotnego guza u chorych po 39.
roku ˝ycia nale˝y do rzadkoÊci (Bremer i in. 1986,
Yadav i in. 2002). Naczyniakow∏ókniak m∏odzieƒ-
czy stwierdza si´ prawie wy∏àcznie u m∏odych
m´˝czyzn. Bremer i in. oraz Yadav i in. w grupach
liczàcych odpowiednio 150 i 110 chorych nie
stwierdzili ˝adnego przypadku naczyniakow∏ók-
niaka u kobiety. Postawienie prawid∏owego roz-
poznania wymaga przeprowadzenia dok∏adnej
diagnostyki ró˝nicowej w celu wykluczenia innego
guza tej okolicy. 

Etiologia naczyniakow∏ókniaka nie jest znana.
Teorie na temat pochodzenia guza sugerujà
zmian´ o charakterze hamartoma, szczególny
typ naczyniaka z rozbudowanà sk∏adowà w∏ók-
nistà lub rodzaj polipa zapalnego o pod∏o˝u aler-
gicznym (Baser i in. 1987). Inni autorzy sugero-
wali pochodzenie guza z tkanki przyzwojowej
lub z embrionalnej chrzàstki, okostnej lub po-
wi´zi (Girgis i in. 1973). Âcis∏y zwiàzek wyst´po-
wania tego rzadkiego nowotworu z p∏cià m´skà
i okresem dojrzewania przemawia za udzia∏em
w rozwoju choroby zaburzeƒ osi hormonalnej

POST¢POWANIE
DIAGNOSTYCZNE  I LECZNICZE  
W  NACZYNIAKOW¸ÓKNIAKU

M¸ODZIE¡CZYM
dr med. Anna Szymaƒska1, dr med. Marcin Szymaƒski2, dr med. Wojciech Krzy˝anowski1,
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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
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przysadka-gonady (Radkowski i in. 1996).
Oznaczenia st´˝enia hormonów p∏ciowych oraz
produktów ich rozpadu u chorych z naczynia-
kow∏ókniakiem nie wykaza∏y jednak zaburzeƒ
endokrynologicznych, a badania nad obecnoÊcià
receptorów hormonów steroidowych w komór-
kach guza nie da∏y jednoznacznych wyników
(Economou i in. 1988, Paris i in. 2001). W ostat-
nich pracach oceniana jest rola enzymów i oso-
czowych czynników wzrostu w patogenezie na-
czyniakow∏ókniaka (Kruk-Zagajewska i in. 2002).

Naczyniakow∏ókniak m∏odzieƒczy jest ∏agod-
nym nowotworem pozbawionym torebki. Pomimo
braku histologicznych cech z∏oÊliwoÊci wykazuje
on tendencj´ do agresywnego wzrostu, niszcze-
nia koÊci i nawrotów (Chandler i in. 1984). Guz
zbudowany jest z licznych naczyƒ krwionoÊnych
otoczonych w∏óknistà tkankà ∏àcznà. Stopieƒ
dojrza∏oÊci oraz udzia∏ iloÊciowy tych sk∏adowych
nie jest sta∏y. Naczynia guza sà nieregularne,
zró˝nicowane pod wzgl´dem wielkoÊci i kszta∏tu,
o cienkiej Êcianie utworzonej przez pojedynczà
warstw´ komórek Êródb∏onka, niekiedy z wi-
docznà niepe∏nà b∏onà mi´Êniowà. Nie znalaz∏a
pewnego potwierdzenia teoria, ˝e u chorych
w m∏odym wieku nowotwór ma bogatszà sk∏a-
dowà naczyniowà, która z czasem redukuje si´
stopniowo na korzyÊç elementów w∏óknistych,
powodujàc mniejszà sk∏onnoÊç do krwawieƒ,
∏agodniejszy przebieg choroby, a nawet zanik
guza po okresie dojrzewania (Schick i in. 2000).

èród∏em kontrowersji jest nadal problem
spontanicznej regresji naczyniakow∏ókniaka
(Lund i in. 1989). Obserwacja naturalnego prze-
biegu choroby by∏a mo˝liwa jedynie w niewielu
przypadkach, gdy odstàpiono od leczenia rozpo-
znanego nowotworu. Istniejà nieliczne donie-
sienia o samoistnej inwolucji guza bez wcze-
Êniejszego leczenia, po nieradykalnym leczeniu
chirurgicznym, po podwiàzaniu t´tnicy szyjnej
zewn´trznej bez chirurgicznej resekcji (Weprin
i in. 1991). Wed∏ug Bahtiego (1967) u ˝adnego
z 94 chorych z naczyniakow∏ókniakiem nie pod-
danych leczeniu nie wystàpi∏a znaczàca regresja
guza. Cz´Êç autorów opisuje z∏oÊliwà przemian´
naczyniakow∏ókniaka u chorych po radioterapii
lub po wielokrotnych resekcjach nawracajàcego
guza. ¸agodne utkanie naczyniakow∏ókniaka
zosta∏o w tych przypadkach cz´Êciowo zastàpione
przez guz o charakterze fibrosarcoma lub histio-
cytoma malignum (Makek i in. 1989). W opisy-
wanych przypadkach z∏oÊliwà przemian´ guza
stwierdzono po up∏ywie 8–24 lat od pierwszego
etapu leczenia.

Naczyniakow∏ókniak m∏odzieƒczy rozwija
si´ w cz´Êci nosowej gard∏a, w okolicy nozdrzy

tylnych. Miejscem wyjÊcia guza jest górna
kraw´dê otworu klinowo-podniebiennego, w sà-
siedztwie po∏àczenia wyrostka klinowego koÊci
podniebienia, skrzyd∏a lemiesza oraz podstawy
wyrostka skrzyd∏owatego koÊci klinowej (Anto-
nelli i in. 1987). Nowotwór roÊnie w kierunku
cz´Êci nosowej gard∏a oraz jamy nosowej, powo-
dujàc z czasem sp∏aszczenie ma∏˝owin nosowych
i przemieszczenie przegrody nosa na stron´
przeciwnà. Inne drogi szerzenia guza prowadzà
przez naturalne szczeliny i otwory twarzoczaszki
lub przez bezpoÊrednie niszczenie struktur
kostnych. Z punktu wyjÊcia w otworze klinowo-
-podniebiennym guz wnika bocznie do do∏u
skrzyd∏owo-podniebiennego, powodujàc jego
poszerzenie, a nast´pnie wrasta do do∏u pod-
skroniowego. Stàd nowotwór mo˝e szerzyç si´
przez szczelin´ oczodo∏owà dolnà do oczodo∏u,
wywo∏ujàc wytrzeszcz ga∏ki ocznej, lub bocznie,
mi´dzy górnym z´bem trzonowym a ga∏´zià
˝uchwy, powodujàc uwypuklenie policzka (Lund
i in. 1989).

Szerzenie poprzez bezpoÊrednie niszczenie
struktur kostnych obserwujemy najcz´Êciej
przy ekspansji naczyniakow∏ókniaka do zatoki
klinowej, gdy dochodzi do zniszczenia przedniej
lub dolnej Êciany tej zatoki przez guz rosnàcy
w cz´Êci nosowej gard∏a (Spector 1988). Do za-
toki szcz´kowej nowotwór mo˝e wnikaç dwiema
drogami: z jamy nosowej, niszczàc Êcian´ przy-
Êrodkowà zatoki, lub z do∏u skrzyd∏owo-podnie-
biennego, gdzie rozpr´˝ajàcy wzrost guza powo-
duje destrukcj´ tylnej Êciany zatoki. Rzadziej
dochodzi do zaj´cia zatoki sitowej przez nowo-
twór szerzàcy si´ z jamy nosowej ku górze.
Boczna ekspansja guza z komórek sitowych
mo˝e spowodowaç zniszczenie Êciany przyÊrod-
kowej oczodo∏u oraz wytrzeszcz ga∏ki ocznej.

Inwazja naczyniakow∏ókniaka do jamy czaszki
wyst´puje u 10–20% chorych (Economou i in.
1988). Nowotwór zajmujàcy zatok´ klinowà mo˝e
penetrowaç do jamy czaszki, niszczàc jej skle-
pienie, i wnikaç mi´dzy le˝àcà przyÊrodkowo
przysadk´ mózgowà a t´tnic´ szyjnà wewn´trz-
nà, po∏o˝onà bocznie. Z do∏u podskroniowego
nowotwór mo˝e szerzyç si´ wewnàtrzczaszkowo,
niszczàc bezpoÊrednio podstaw´ Êrodkowego
do∏u czaszki lub wnikajàc przez szczelin´ oczo-
do∏owà dolnà i górnà. W pierwszym przypadku
wewnàtrzczaszkowa cz´Êç guza le˝y bocznie
od zatoki jamistej i t´tnicy szyjnej wewn´trznej,
w drugim przypadku guz mo˝e wrastaç bezpo-
Êrednio do zatoki jamistej. Wzrost guza do przed-
niej jamy czaszki z komórek sitowych przez
blaszk´ sitowà jest bardzo rzadko spotykany
(Radkowski i in. 1996). Wypustka wewnàtrz-
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czaszkowa naczyniakow∏ókniaka jest zazwyczaj
po∏o˝ona zewnàtrzoponowo, mo˝e jednak silnie
przylegaç do opony twardej i byç bogato ukrwio-
na przez jej naczynia (Schick i in. 2000). 

Objawy i diagnostyka
Charakterystyczna dla naczyniakow∏ókniaka

triada objawów klinicznych to: niedro˝noÊç nosa,
nawracajàce krwawienia z nosa i masa guza
widoczna w cz´Êci nosowej gard∏a. Rozleg∏e
nowotwory mogà powodowaç tak˝e opuchni´cie
policzka, wytrzeszcz ga∏ki ocznej, podwójne
widzenie, os∏abienie s∏uchu (Go∏àbek i in. 2002,
Radowski i in. 1996). 

Badania radiologiczne to najwa˝niejsze
badania dodatkowe w diagnostyce naczyniako-
w∏ókniaka. Zdj´cie przeglàdowe czaszki i zatok
przynosowych znajduje zastosowanie przede
wszystkim w rozpoznawaniu ostrych stanów
zapalnych zatok przynosowych, ma natomiast
ograniczonà wartoÊç w diagnostyce naczynia-
kow∏ókniaka. Na zdj´ciu przeglàdowym czaszki
nowotwór mo˝e powodowaç zacienienie cz´Êci
nosowej gard∏a i/lub nosa, a tak˝e zacienienie
zatok szcz´kowych wywo∏ane zalegajàcà wydzie-
linà (ryc. 1). Do innych objawów guza nale˝y
tak˝e przemieszczenie do przodu tylnej Êciany
zatoki szcz´kowej widoczne w projekcji bocznej,
zniszczenie Êcian zatoki klinowej oraz znisz-
czenie wyrostka skrzyd∏owatego koÊci klinowej.
W projekcji Watersa mo˝e byç widoczne posze-
rzenie przestrzeni mi´dzy przednio-bocznà Êcia-
nà zatoki szcz´kowej a wyrostkiem dziobiastym

˝uchwy lub zniszczenie Êcian zatoki szcz´kowej
(Baser i in. 1987). Poszerzenie do∏u skrzyd∏owo-
-podniebiennego przez guz przemieszczajàcy
do przodu tylnà Êcian´ zatoki szcz´kowej zosta∏o
opisane po raz pierwszy przez Holmana i Millera
(1965). Objaw ten, uwa˝any niegdyÊ za patogno-
moniczny dla naczyniakow∏ókniaka, mo˝e towa-
rzyszyç innym wolno rosnàcym guzom tej okolicy,
jak polip choanalny, nerwiak, mi´Êniakomi´sak
prà˝kowanokomórkowy, ob∏oniak (Lund i in.
1989).

Tomografia komputerowa i rezonans ma-
gnetyczny majà podstawowe znaczenie w dia-
gnostyce naczyniakow∏ókniaka. Wyniki badaƒ
obrazowych w po∏àczeniu z ocenà klinicznà
w wi´kszoÊci przypadków wystarczajà do usta-
lenia rozpoznania, bez koniecznoÊci pobierania
wycinka z guza. Jest to istotne ze wzgl´du na
bogate unaczynienie guza i ryzyko groênego
krwawienia. Charakterystyczny dla naczynia-
kow∏ókniaka obraz w badaniu TK i MR to ulega-
jàcy silnemu wzmocnieniu kontrastowemu guz
w cz´Êci nosowej gard∏a, który wnika do do∏u
skrzyd∏owo-podniebiennego i powoduje erozj´
podstawy wyrostka skrzyd∏owatego (Lloyd i in.
1999).

Obie metody diagnostyczne wykazujà po-
dobnà wartoÊç w ocenie umiejscowienia guza.
Rezonans magnetyczny pozwala na lepszà ocen´
rozleg∏oÊci guza w tkankach mi´kkich. W obra-
zach T1-zale˝nych po podaniu Êrodka kontrasto-
wego mo˝liwe jest dok∏adne okreÊlenie granic
nowotworu i odró˝nienie go od przylegajàcych
mi´Êni w dole podskroniowym i przestrzeni
przygard∏owej (ryc. 2). Wielu autorów uwa˝a
badanie MR za najlepszà metod´ diagnostycznà
przy podejrzeniu inwazji naczyniakow∏ókniaka
do jamy czaszki. Ze wzgl´du na trójp∏aszczyzno-
we obrazowanie badanie to umo˝liwia dok∏adnà
ocen´ rozleg∏oÊci cz´Êci wewnàtrzczaszkowej
guza oraz jej po∏o˝enia w stosunku do du˝ych
naczyƒ i struktur mózgowia (Deschler i in.
1992). Rezonans magnetyczny jest tak˝e najlep-
szà metodà obrazowà pozwalajàcà na odró˝nie-
nie naczyniakow∏ókniaka od wydzieliny zapalnej
lub obrz´ku b∏ony Êluzowej w zatokach przyno-
sowych (Schick i in. 2000). Granica mi´dzy
guzem o poÊredniej intensywnoÊci sygna∏u
a przylegajàcà wysokosygna∏owà wydzielinà lub
tkankà zapalnà jest dobrze widoczna w obrazach
T2-zale˝nych.

Tomografia komputerowa ma wi´kszà war-
toÊç w obrazowaniu modelowania lub niszczenia
Êcian kostnych przez uciskajàcy guz. Najcz´stszym
i charakterystycznym dla naczyniakow∏ókniaka

Ryc. 1. Zdj´cie przeglàdowe czaszki w projekcji
bocznej. Widoczny cieƒ guza w cz´Êci nosowej i ust-
nej gard∏a.
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dowaç zniszczenie lub przemieszczenie prze-
grody nosa, Êcian zatok przynosowych, Êcian
oczodo∏u (ryc. 3). 

Leczenie
Podstawowà metodà leczenia naczyniako-

w∏ókniaka po∏o˝onego zewnàtrzczaszkowo jest
leczenie chirurgiczne. Ocena w badaniach obrazo-
wych stanu zaawansowania choroby i rozpoznanie
okolic zaj´tych przez nowotwór ma na celu wy-
dzielenie guzów dost´pnych dla chirurga od nie-
operacyjnych, a tak˝e wybór najlepszego dojÊcia
operacyjnego (Yadav i in. 2002). Oszcz´dzajàce
drogi dost´pu operacyjnego wià˝à si´ z mniejszym
obcià˝eniem dla chorego i mniejszym ryzykiem
powik∏aƒ. Jednak ze wzgl´du na brak torebki,
mo˝liwe szerzenie podÊluzówkowe, z∏o˝onà ana-
tomi´ podstawy czaszki oraz obfite krwawienie
Êródoperacyjne do ca∏kowitego i bezpiecznego
usuni´cia naczyniakow∏ókniaka potrzebne jest
cz´sto szerokie ods∏oni´cie guza w czasie zabiegu
(Paris i in. 2001). Poszczególne umiejscowienia
naczyniakow∏ókniaka majà odmienne znaczenie
rokownicze i wià˝à si´ z ró˝nym ryzykiem wzno-
wy. Szerzenie si´ nowotworu poza nos i cz´Êç
nosowà gard∏a do oczodo∏u, do∏u podskroniowego,
a zw∏aszcza do jamy czaszki ma z∏e znaczenie pro-
gnostyczne, poniewa˝ wià˝e si´ z bardziej rozleg∏à
operacjà, wi´kszym ryzykiem wznowy, a nawet
odstàpieniem od leczenia chirurgicznego. Cz´Êç
autorów opisuje boczne szerzenie si´ naczynia-
kow∏ókniaka wzd∏u˝ podstawy czaszki, do ty∏u
od wyrostka skrzyd∏owatego (Herman i in. 1999,
Schick i in. 2000). Niekorzystne po∏o˝enie tej wy-
pustki nowotworu w sàsiedztwie mi´Êni skrzyd∏o-
watych, silne zroÊni´cie z ∏o˝yskiem mi´Êniowym
oraz przylegajàcymi koÊçmi czyni ca∏kowite
usuni´cie guza niezwykle trudne. Ponadto bliskie
sàsiedztwo otworu poszarpanego zwi´ksza ryzyko
inwazji wewnàtrzczaszkowej (Radkowski i in.
1996).

Badania obrazowe majà szczególne znaczenie
w planowaniu leczenia u chorych z nowotworem
wnikajàcym do jamy czaszki. Dok∏adna ocena roz-
miarów cz´Êci wewnàtrzczaszkowej guza, jej una-
czynienia oraz po∏o˝enia w stosunku do wa˝nych
struktur anatomicznych decyduje o metodzie
i rozleg∏oÊci leczenia. Rozwój metod obrazowania
– tomografii komputerowej, rezonansu magne-
tycznego i selektywnej angiografii – oraz post´p
w technikach operacyjnych sprawi∏, ˝e wzros∏a
liczba guzów z wypustkà wewnàtrzczaszkowà
dost´pnych ca∏kowitej resekcji przy mniejszej
liczbie powik∏aƒ. W naczyniakow∏ókniakach roz-
legle wnikajàcych do jamy czaszki, po∏o˝onych
w zatoce jamistej, w okolicy przysadki, skrzy˝owa-

przejawem destrukcji kostnej w badaniu TK jest
zniszczenie wyrostka skrzyd∏owatego o ró˝nym
stopniu zaawansowania: od wczesnej erozji pod-
stawy przyÊrodkowej blaszki wyrostka do jego
rozleg∏ej destrukcji. Ponadto guz mo˝e spowo-

Ryc. 3. Badanie TK po podaniu Êrodka kontrastowe-
go, projekcja czo∏owa. W cz´Êci nosowej gard∏a, za-
toce klinowej i lewym dole podskroniowym widocz-
ny guz, który niszczy lewy wyrostek skrzyd∏owaty
i wnika do szczeliny oczodo∏owej dolnej.

Ryc. 2. Badanie MR po podaniu Êrodka kontrasto-
wego, projekcja osiowa. W cz´Êci nosowej gard∏a
widoczny ulegajàcy wzmocnieniu kontrastowemu
guz, który wnika do prawego do∏u podskroniowego
i niszczy wyrostek skrzyd∏owaty koÊci klinowej.
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nia wzrokowego, t´tnicy szyjnej wewn´trznej
wi´kszoÊç autorów uznaje ca∏kowità resekcj´
za zbyt ryzykownà lub niemo˝liwà i wykonuje cz´-
Êciowe usuni´cie guza, niekiedy z póêniejszym
napromienianiem resztek zmiany (Antonelli i in.
1987, Bremer i in. 1986, Herman i in. 1999).

Na podstawie wyników badaƒ obrazowych
stworzono systemy klasyfikacji zaawansowania
klinicznego naczyniakow∏ókniaka (tab. 1). Ich
wprowadzenie nie tylko istotnie poprawi∏o wyni-
ki leczenia przez lepszy dobór technik operacyj-
nych, ale tak˝e pozwoli∏o na wiarygodne porów-
nanie metod leczenia chorych w poszczególnych
stadiach zaawansowania. Najbardziej u˝yteczne
systemy klasyfikacji opisali Sessions i in. (1981),
oraz Fisch i in. (1983) Chandler i in. (1984) . 

U chorych z naczyniakow∏ókniakiem m∏o-
dzieƒczym badanie angiograficzne wykazuje
bogate unaczynienie guza, jednoznacznie potwier-
dzajàc rozpoznanie kliniczne. Ponadto angiogra-
fia t´tnic szyjnych pozwala na ustalenie naczyƒ
zaopatrujàcych nowotwór. Bardzo wa˝ne jest
wykrycie unaczynienia z zakresu t´tnicy szyjnej
wewn´trznej. Bogate zaopatrzenie w krew od tej
t´tnicy stwarza ryzyko groênego krwawienia
w czasie usuwania guza i mo˝e mieç istotny
wp∏yw na wybór nieoperacyjnej metody leczenia
(ryc. 4). G∏ównym êród∏em unaczynienia guza
jest t´tnica szcz´kowa. W miar´ wzrostu nowo-
tworu i wnikania poza jam´ nosowo-gard∏owà
w jego unaczynienie mogà byç w∏àczone inne
ga∏´zie t´tnicy szyjnej zewn´trznej, najcz´Êciej
t´tnica gard∏owa wst´pujàca i t´tnica twarzowa.

Ryc. 4. Arteriografia t´tnicy szyjnej wewn´trznej
w projekcji bocznej demonstruje bogate unaczynie-
nie guza przez t´ t´tnic´.

Tabela 1.
Systemy klasyfikacji stopnia zaawansowania klinicznego naczyniakow∏ókniaka m∏odzieƒczego.

Sessions i in., 1981 Fish i in., 1983 Chandler i in., 1984
IA. Guz ograniczony do nosa i/lub I. Guz ograniczony do cz´Êci nosowej I. Guz ograniczony do cz´Êci

cz´Êci nosowej gard∏a gard∏a i nosa, bez zniszczenia koÊci nosowej gard∏a
IB. Guz wnikajàcy do przynajmniej

jednej zatoki przynosowej II. Guz wnikajàcy do do∏u S-P, zatoki II. Guz wnikajàcy do jamy
szcz´kowej, sitowej i klinowej, nosowej lub zatoki klinowej

IIA. Niewielka wypustka guza z niszczeniem koÊci
w dole S-P III. Guz wnikajàcy do zatok

IIB. Ca∏kowite zaj´cie do∏u S-P z lub III. Guz wnikajàcy do do∏u sitowych, do∏u S-P,
bez niszczenia Êcian oczodo∏u podskroniowego, oczodo∏u i okolicy podskroniowego, oczodo∏u

IIC. Guz w dole podskroniowym  oko∏osiod∏owej bocznie i/lub policzka
z lub bez zaj´cia policzka od zatoki jamistej

IV. Guz wnikajàcy do jamy
III. Guz wnikajàcy do jamy czaszki IV. Guz rozlegle wnikajàcy do zatoki czaszki

jamistej, okolicy skrzy˝owania
wzrokowego lub siod∏a tureckiego

Cz´Êç chirurgów stosuje selektywne podwiàza-
nie poszczególnych ga∏´zi zaopatrujàcych guz
przed przystàpieniem do jego usuwania (Go∏à-
bek i in. 1992, Spector 1988). Badanie angiogra-
ficzne jest wówczas przydatne do uwidocznienia
tych naczyƒ, a tak˝e do okreÊlenia ich po∏o˝enia
wzgl´dem licznych wypustek nowotworu. 
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KorzyÊcià p∏ynàcà z badania angiograficz-
nego jest tak˝e mo˝liwoÊç wykonania jednocza-
sowej embolizacji t´tnic zaopatrujàcych guz.
Z tego wzgl´du angiografia z embolizacjà po-
winna byç wykonywana na 1–2 dni przed plano-
wanym zabiegiem jako ostatnie w kolejnoÊci
badanie diagnostyczne u chorych zakwalifiko-
wanych na podstawie badaƒ obrazowych do
leczenia operacyjnego. Wielu autorów podaje
wysokà skutecznoÊç embolizacji naczyniako-
w∏ókniaka jako metody znacznie zmniejszajàcej
krwawienie Êródoperacyjne (Economou i in.
1988, Herman i in. 1999). Wybiórcze podanie
g∏´boko penetrujàcego Êrodka embolizacyjnego
do ga∏´zi zaopatrujàcych nowotwór powoduje
zamkni´cie jego ∏o˝yska naczyniowego wraz
z dystalnymi odcinkami zaopatrujàcych t´tnic
(ryc. 5, 6). Zabieg embolizacji mo˝e byç wyko-
nany powtórnie przed operacjà ewentualnej
wznowy naczyniakow∏ókniaka, umo˝liwia tak˝e
zamkni´cie zaopatrujàcych guz ga∏´zi przeciw-
leg∏ej t´tnicy szyjnej zewn´trznej, które sà
poza zasi´giem chirurga w czasie operacji.

W leczeniu chorych z naczyniakow∏óknia-
kiem m∏odzieƒczym stosowano wiele metod,
mi´dzy innymi krioterapi´, skleroterapi´, elek-
trokoagulacj´, usuni´cie chirurgiczne, leczenie
hormonalne, napromienianie. Obecnie najwa˝-
niejszà metodà leczenia tego nowotworu jest
operacja. Radioterapi´ stosuje si´ u chorych
z wypustkà wewnàtrzczaszkowà, je˝eli jej usu-
ni´cie jest zbyt ryzykowne lub niemo˝liwe. 

Podstawowà metodà leczenia naczyniako-
w∏ókniaka jest zabieg chirurgiczny. W przesz∏oÊci
leczenie operacyjne by∏o cz´Êciej zwiàzane z ob-
fitym krwawieniem, transfuzjà krwi i nieca∏ko-
wità resekcjà. Post´p w diagnostycznych meto-
dach obrazowania, przedoperacyjnej embolizacji
oraz w technikach chirurgicznych sprawi∏, ˝e
znacznie zmniejszy∏a si´ cz´stoÊç wyst´powania
powik∏aƒ operacyjnych. Wed∏ug wielu autorów
operacja w po∏àczeniu z wczeÊniejszà emboliza-
cjà jest najlepszà metodà leczenia naczyniako-
w∏ókniaka (Antonelli i in. 1987, Economou i in.
1988, Herman i in. 1999).

Zabieg chirurgiczny polega na usuni´ciu
ca∏ego guza wraz z jego wypustkami, najlepiej
„en bloc”. Takie post´powanie ma na celu
redukcj´ krwawienia Êródoperacyjnego oraz
zmniejszenie ryzyka niepe∏nej resekcji. DojÊcia
operacyjne najcz´Êciej stosowane w chirurgii
naczyniakow∏ókniaka to: dojÊcie wewnàtrz-
nosowe, dojÊcie przez podniebienie, dojÊcie
podwargowe, dost´p przez wynicowanie po-
w∏ok twarzy (ang. midfacial degloving), dost´p
podskroniowy, rynotomia boczna.

Ryc. 6. Arteriografia t´tnicy szyjnej zewn´trznej,
projekcja boczna. Stan po embolizcji t´tnicy szcz´-
kowej. Naczynia guza zamkni´te przez Êrodek
embolizacyjny sà niewidoczne w badaniu.

Ryc. 5. Arteriografia t´tnicy szyjnej zewn´trznej,
projekcja boczna. Liczne, nieprawid∏owe naczynia
guza w cz´Êci nosowej gard∏a zaopatrywane przez
t´tnic´ szcz´kowà.
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Ma∏e guzy, nie wykraczajàce poza jam´
nosowà i cz´Êç nosowà gard∏a, rynolodzy z du-
˝ym doÊwiadczeniem w chirurgii wewnàtrzno-
sowej usuwajà przez nos metodà endoskopowà.
G∏ównà wadà tej techniki jest ograniczony
dost´p i przes∏oni´cie pola operacyjnego przez
obfite krwawienie (Paris i in. 2001). 

DojÊcie przez podniebienie zapewnia zadowa-
lajàcy dost´p do cz´Êci nosowej gard∏a. Jest ono
stosowane w przypadku guzów ograniczonych
do nosogard∏a oraz wnikajàcych do jamy nosowej
lub zatoki klinowej. Zaletà tego dojÊcia jest dobry
efekt kosmetyczny oraz niewielkie ryzyko powi-
k∏aƒ. Zachowanie bocznej Êciany jamy nosowej
chroni przed wysychaniem b∏ony Êluzowej, wyst´-
pujàcym po zabiegach bardziej rozleg∏ych, z mak-
sylektomià przyÊrodkowà (Go∏àbek i in. 2002).

DojÊcie podwargowe i rynotomia boczna sà
bardziej uniwersalnymi dost´pami od przodu
i mogà byç stosowane zarówno do ma∏ych guzów,
jak i do du˝ych zmian z wypustkà bocznà w dole
skrzyd∏owo-podniebiennym i podskroniowym.
Rynotomia boczna zapewnia ods∏oni´cie jamy
nosowej, cz´Êci nosowej gard∏a, zatok przyno-
sowych i do∏u skrzyd∏owo-podniebiennego
po stronie guza. G∏ówne wady tego dojÊcia to
ograniczony dost´p do do∏u podskroniowego
i okolic podstawy Êrodkowego do∏u czaszki, t´tni-
cy szyjnej wewn´trznej i zatoki jamistej, a tak˝e
ryzyko zaburzeƒ rozwoju koÊci twarzoczaszki
(Bremer i in. 1986). DojÊcie podwargowe z cz´-
Êciowà maksylektomià umo˝liwia usuni´cie
nowotworu z nosa, cz´Êci nosowej gard∏a, zatok
przynosowych, do∏u skrzyd∏owo-podniebiennego
oraz przyÊrodkowej cz´Êci do∏u podskroniowego.

W przypadku guzów z rozleg∏à wypustkà
bocznà w dole podskroniowym mo˝na stosowaç
zmodyfikowane dojÊcie podwargowe z wynico-
waniem pow∏ok twarzy. Ta technika operacyjna
zapewnia podobny dost´p do guza jak rynotomia
boczna, bez koniecznoÊci stosowania ci´cia skór-
nego. Ponadto umo˝liwia obustronnie dost´p
do zatok przynosowych, cz´Êci guza deformujà-
cej policzek oraz do t´tnic szcz´kowych w sytu-
acjach wymagajàcych ich podwiàzania (Paris i in.
2001). 

DojÊcie podskroniowe stosuje si´ w leczeniu
guzów o III i IV stopniu zaawansowania klinicz-
nego, które wnikajà do do∏u podskroniowego,
Êrodkowej jamy czaszki, bocznej cz´Êci zatoki
jamistej. Ta metoda umo˝liwia (bez istotnych
defektów kosmetycznych) szerokie ods∏oni´cie
opony twardej, a po jej uniesieniu uwidocznienie
zatoki jamistej i t´tnicy szyjnej wewn´trznej, 

Radioterapia jest drugoplanowà metodà
leczenia naczyniakow∏ókniaka m∏odzieƒczego.

Wi´kszoÊç autorów stosuje napromienianie
jedynie w wybranych przypadkach: u chorych
z bardzo rozleg∏ym guzem wnikajàcym do Êrod-
kowego do∏u czaszki. Radioterapia jest równie˝
proponowana chorym ze wznowà guza po wielo-
krotnych resekcjach oraz tym, którzy nie wyra-
˝ajà zgody na operacj´ (Economou i in. 1988,
Spector 1988).

Nie ma jednoznacznej opinii na temat lecze-
nia naczyniakow∏ókniaka z rozleg∏à wypustkà
wewnàtrzczaszkowà. Ze wzgl´du na ∏agodny
charakter nowotworu, mo˝liwoÊç spontanicznej
inwolucji resztek guza oraz ryzyko ci´˝kich
powik∏aƒ po radioterapii cz´Êç autorów zaleca
leczenie chirurgiczne: cz´Êciowe usuni´cie
guza lub prób´ ca∏kowitej resekcji przez dost´p
podskroniowy lub resekcj´ czaszkowo-twarzowà.
Pozosta∏oÊci nowotworu po cz´Êciowym zabiegu
operacyjnym lub jego nawrót sà obserwowane,
a w razie wzrostu podlegajà ponownej resekcji
lub napromienianiu (Antonelli i in. 1987, Her-
man i in. 1999). Inni autorzy w przypadkach
guzów wnikajàcych rozlegle do jamy czaszki sto-
sujà pierwotnà radioterapi´, poniewa˝ nawrót
guza po operacji wymaga napromieniania ca∏ego
pola pierwotnego nowotworu, obcià˝a zatem
chorego podwójnym ryzykiem powik∏aƒ: opera-
cji i radioterapii (Economou i in. 1988). W nie-
wielu oÊrodkach radioterapi´ stosuje si´ jako
pierwotnà metod´ leczenia, nawet w guzach
po∏o˝onych zewnàtrzczaszkowo.

Najwi´kszà grup´ 55 chorych z naczynia-
kow∏ókniakiem leczonych napromienianiem opi-
sali Cummings i in. (1984). Podajà oni odsetek
wyleczeƒ 80% po pierwszym cyklu radioterapii
oraz 100% w grupie chorych ze wznowà guza,
którzy przebyli dodatkowy cykl radioterapii lub
operacj´. Zalecana dawka promieniowania
wynosi od 30 do 40 Gy w okresie 3–4 tygodni.
Inwolucja nowotworu w trakcie radioterapii jest
powolna, zazwyczaj wczeÊniej ust´pujà dolegli-
woÊci kliniczne. Cummings i in. (1984) podajà,
˝e w badanej przez nich grupie u 50% chorych
po 12 miesiàcach radioterapii nadal widoczny
by∏ guz w cz´Êci nosowej gard∏a. Wed∏ug Econo-
mou i in. (1988) u cz´Êci chorych regresja zmia-
ny udokumentowana radiologicznie wystàpi∏a
dopiero po 3 latach. Najcz´Êciej opisywane
niepo˝àdane objawy wywo∏ane napromienia-
niem to suchoÊç oraz zmiany atroficzne b∏ony
Êluzowej nosa i jamy ustnej. Rzadziej wyst´pujà
powa˝ne powik∏ania, takie jak zaçma, zapalenie
koÊci, martwica tkanek mi´kkich, zanik nerwu
wzrokowego, zaburzenia wzrostu koÊci twarzy,
nowotwory z∏oÊliwe twarzoczaszki (Bremer
i in. 1986, Spector 1988). WÊród 55 chorych
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opisywanych przez Cummingsa i in. (1984)
u 2 rozwin´∏a si´ zaçma, u 1 rak tarczycy po 14
latach od leczenia, u kolejnego chorego rak pod-
stawnokomórkowy skóry twarzy po 7 latach
od zakoƒczenia radioterapii. Opisywane sà rów-
nie˝ przypadki z∏oÊliwej przemiany naczynia-
kow∏ókniaka po napromienianiu (Makek i in.
1989). 

Leczenie hormonalne, polegajàce na poda-
waniu egzogennych estrogenów, nie przynios∏o
dobrych rezultatów. Jego odleg∏e wyniki wyka-
za∏y, ˝e mo˝e byç ono przyczynà objawów nie-
po˝àdanych w postaci zaniku jàder, feminizacji,
zaburzeƒ krzepliwoÊci krwi i st´˝enia lipidów,
dysfunkcji wàtroby (Antoneli i in. 1987).

Schick i in. (1996) stosowali chemioterapi´
u chorych z nieoperacyjnym naczyniakow∏óknia-
kiem, uzyskujàc we wszystkich przypadkach
remisj´ guza. Metoda ta nara˝a jednak chorych
na silne toksyczne dzia∏anie leków i jako leczenie
pierwotne nie przedstawia ̋ adnych dodatkowych
korzyÊci w porównaniu z napromienianiem. 

Post´powanie pooperacyjne – wznowy
Niezale˝nie od przyj´tego post´powania

ocena w badaniach obrazowych chorych po le-
czeniu stanowi bardzo wa˝ny element procesu
terapii. Pooperacyjne badania obrazowe s∏u˝à
do oceny radykalnoÊci zabiegu i majà za zadanie
uwidoczniç pozosta∏oÊci guza lub jego nawrót.
Niektóre wznowy naczyniakow∏ókniaka pozo-
stajà d∏ugo nieme klinicznie i mogà nie byç wi-
doczne w badaniu endoskopowym (Chagnaud
i in. 1998). Badania obrazowe umo˝liwiajà
uwidocznienie bezobjawowych, niewielkich
nawrotów guza po∏o˝onych w okolicach niewi-
docznych w badaniu klinicznym lub schowanych
pod przeroÊni´tà b∏onà Êluzowà. Takie wznowy
nie zawsze wymagajà leczenia, ale koniecz-
na jest regularna kontrola i ocena dynamiki ich
wzrostu (Bremer i in. 1986). Pooperacyjne na-
wroty naczyniakow∏ókniaków wyst´pujà cz´sto
(20–40%), stanowiàc powa˝ny problem terapeu-
tyczny. Sà przyczynà wielokrotnych resekcji lub
koniecznoÊci napromieniania m∏odego chorego

(Radkowski i in. 1996, Yadav i in. 2002).
Cz´stoÊç wyst´powania nawrotów jest wi´ksza
u chorych z wy˝szym stopniem zaawansowania
guza (Herman i in. 1999, Paris i in. 2001). Wielu
autorów stosuje badanie MR w monitorowaniu
chorych po zabiegu usuni´cia naczyniakow∏ók-
niaka ze wzgl´du na wielop∏aszczyznowe obra-
zowanie, bardzo dobre uwidocznienie tkanek
mi´kkich, a przede wszystkim brak ekspozycji
m∏odego chorego na promieniowanie jonizujàce
(Deschler i in. 1992, Schick in. 2000).

Obrz´k oraz rozwój ziarniny zapalnej utrud-
niajà ocen´ lo˝y nowotworu we wczesnym okre-
sie po leczeniu chirurgicznym. Zarówno w ba-
daniu TK, jak i MR opisywane zmiany zapalne
mogà ulegaç wzmocnieniu kontrastowemu i byç
trudne do odró˝nienia od wznowy guza.

U chorego po radykalnej operacji pierwsze
badanie majàce ukazaç nowe stosunki anato-
miczne powinno byç wykonane wed∏ug ró˝nych
autorów po up∏ywie 3-6 miesi´cy, kiedy bezpo-
Êrednie zmiany pooperacyjne w wi´kszoÊci ustà-
pià, a rozwój du˝ej wznowy jest ma∏o prawdopo-
dobny. Nast´pne badania kontrolne zazwyczaj
wykonuje si´ co 6 do 12 miesi´cy (Chagnaud i in.
1988). W celu zobrazowania pooperacyjnych
zmian kostnych Schick i in. (2000) zalecajà
wykonanie badania TK po up∏ywie 3 miesi´cy
od zabiegu. 

Bardzo du˝e znaczenie ma monitorowanie
za pomocà badaƒ obrazowych chorych po nieca∏-
kowitej resekcji naczyniakow∏ókniaka z wypust-
kà wewnàtrzczaszkowà. Ze wzgl´du na opisywa-
ne przypadki samoistnej regresji pozosta∏oÊci
guza wi´kszoÊç autorów zaleca dok∏adnà obser-
wacj´ chorego i zastosowanie leczenia operacyj-
nego lub radioterapii, je˝eli badanie TK lub MR
wyka˝e wzrost guza lub pojawià si´ objawy
choroby (Herman i in. 1999). U tych chorych
Deschler i in. (1992) zalecajà wykonanie badania
MR po 2 miesiàcach od operacji, a nast´pnie dwa
razy na rok przez ca∏y okres dojrzewania. Ta me-
toda jest tak˝e polecana do oceny skutecznoÊci
leczenia u chorych po radioterapii (Schick i in.
2000, Szymaƒska i in. 2003).  ●

Komentarz do tego artyku∏u mo˝esz przedstawiç na stronie
www.magazynorl.pl
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Guzy Êlinianek nie sà cz´ste w wieku dzie-
ci´cym. RzadkoÊç ich wyst´powania jest przy-
czynà trudnoÊci w zdobyciu odpowiednio du˝ego
materia∏u i doÊwiadczenia w post´powaniu
w tych przypadkach. Przedstawiane w piÊmien-
nictwie wyniki muszà byç analizowane z ostro˝-
noÊcià, poniewa˝ przyjmowany górny limit wie-
ku jest ró˝ny i waha si´ od 14 do 20 lat. Ponadto
w wielu zestawieniach uwzgl´dnia si´ wy∏àcznie
chorych operowanych, pomijajàc przypadki
guzów leczonych zachowawczo, takich jak np.
naczyniaki wieku dzieci´cego. 

Guzy Êlinianek spotykane w wieku dzieci´-
cym ró˝nià si´ od wyst´pujàcych u doros∏ych.
WÊród dzieci znacznie cz´stsze ni˝ nowotwory
nab∏onkowe sà guzy pochodzenia naczyniowego
i zapalnego. Chocia˝ objawy kliniczne, diagno-
styka i post´powanie lecznicze sà podobne
u dzieci i u doros∏ych, to jednak specyfika tych
guzów u dzieci jest przyczynà b∏´dów diagno-
stycznych i leczniczych. W materiale Orvidas
i in. (2000), przedstawiajàcym guzy Êlinianki
przyusznej u dzieci leczone operacyjnie, 36,4%
stanowi∏y zmiany zapalne, 47,5% guzy ∏agodne
(w tym 15,3% naczyniaki krwionoÊne i limfa-
tyczne, a 22,9% gruczolak wielopostaciowy),
16,1% nowotwory z∏oÊliwe (ryc. 1). WÊród gu-
zów nab∏onkowych nowotwory z∏oÊliwe stano-
wià u dzieci wy˝szy odsetek ni˝ u doros∏ych.
Wi´kszoÊç autorów jest zgodnych, ˝e w wieku
dzieci´cym 50% nowotworów nab∏onkowych to
guzy z∏oÊliwe (u doros∏ych 20–30%) (Luna
i in.1991, da Cruz Perez i in. 2004, Yu i in. 2002).
Z tego wzgl´du ka˝dy guz Êlinianki u dziecka
nale˝y traktowaç z nale˝ytà powagà.

Wyst´powanie poszczególnych typów gu-
zów zale˝y od wieku. U noworodków i niemowlàt
przewag´ stanowià naczyniaki krwionoÊne wie-
ku dzieci´cego. U dzieci mi´dzy 1. a 10. rokiem
˝ycia guzy pochodzenia nab∏onkowego sà
rzadkie. Tylko oko∏o 10% guzów nab∏onkowych
Êlinianek w wieku dzieci´cym wyst´puje
w pierwszej dekadzie ˝ycia, ale spoÊród z∏oÊli-
wych guzów nab∏onkowych 29% ujawnia si´
w∏aÊnie w tym okresie. Po 10. roku ˝ycia stop-
niowo wzrasta cz´stoÊç guzów nab∏onkowych:

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)
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70% z nich stwierdza si´ mi´dzy 16. a 20. ro-
kiem ˝ycia (Seifert i in. 1986, Luna i in. 1991,
da Cruz Perez i in. 2004) (ryc. 2 i 3).

Guzy naczyniowe 
Guzy naczyniowe Êlinianek (naczyniak

krwionoÊny wieku dzieci´cego i naczyniak limfa-
tyczny) sà najcz´stszymi guzami du˝ych gruczo-
∏ów Êlinowych u dzieci, stanowiàc do 60% tego
rodzaju guzów (Shott 1999, Woolley 1996).

Naczyniaki krwionoÊne wieku dzieci´cego sà
∏agodnymi nowotworami ujawniajàcymi si´ zwy-
kle w kilka tygodni po urodzeniu (chocia˝ niemal
po∏owa ma niewielkie zmiany skórne w chwili
urodzenia) i cechujàcymi si´ szybkim wzrostem,
trwajàcym 8–10 miesi´cy, po którym nast´puje
stopniowa inwolucja w okresie kilku lat. Wyst´-
pujà zdecydowanie cz´Êciej u p∏ci ˝eƒskiej

(w stosunku 4,5:1) (Greene i in. 2004). 90% loka-
lizuje si´ w Êliniance przyusznej (ryc. 4 i 5). Na-
czyniak zwykle jest umiejscowiony wewnàtrzto-
rebkowo, ale mo˝e obejmowaç równie˝ tkank´
podskórnà i skór´. 88% naczyniaków Êlinianki
przyusznej rozprzestrzenia si´ do sàsiednich
struktur, takich jak: przewód s∏uchowy ze-
wn´trzny – 70%, warga – 34%, oczodó∏ – 18%,
okolica podg∏oÊniowa – 21%. U po∏owy dzieci do-
chodzi do owrzodzenia skóry. W okresie wzrostu
naczyniak jest doÊç spoisty, natomiast w okresie
inwolucji staje si´ bardziej mi´kki. Du˝e naczy-
niaki cofajà si´, pozostawiajàc zmiany w postaci
nadmiaru tkanki t∏uszczowo-w∏óknistej i blizno-
wato zmienionej skóry. Je˝eli wzrost naczyniaka
nie powoduje du˝ego zniekszta∏cenia i zagro˝e-
nia dla funkcji sàsiednich narzàdów, post´powa-
nie polega na tzw. aktywnej nieinterwencji.

Ryc. 1 Guzy Êlinianki przyusznej u dzieci (Orvidas i in. 2000).

Ryc. 3. Wiek a wyst´powanie ∏agodnych i z∏oÊliwych
nowotworów nab∏onkowych Êlinianek (Yu i in. 2002).
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Êlinianek w zale˝noÊci od wieku (Seifert i in. 1986).
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Naczyniak powodujàcy du˝e zniekszta∏cenie,
owrzodzenia skóry, zaburzenia oddychania lub
widzenia wymaga podj´cia leczenia. SpoÊród
chorych z naczyniakami Êlinianki przyusznej
przedstawionych w pracy Greena i in. (2004)
70% wymaga∏o leczenia z wymienionych
powodów.

Leczenie naczyniaków wieku dzieci´cego
w okresie proliferacji jest zachowawcze. Stosuje
si´ steroidy podawane ogólnie w dawce 2–3
mg/kg prednizonu lub prednizolonu, kontynu-
owanej przez 4–8 tygodni, nast´pnie stopniowo
zmniejszanej przez 1–2 miesiàce. Popraw´ w po-
staci przyspieszonej regresji lub stabilizacji
wzrostu stwierdzono u 83% leczonych (Greene
i in. 2004). Ze wzgl´du na dzia∏ania niepo˝àdane
interferon-alfa 2a i 2b stosuje si´ wy∏àcznie
w leczeniu naczyniaków zagra˝ajàcych ˝yciu,

Ryc. 4. Naczyniak krwionoÊny Êlinianki przyusznej
u niemowl´cia.

jeÊli nie uzyskano wyników po terapii steroida-
mi. W trakcie lub po okresie inwolucji znaczàcy
odsetek chorych wymaga chirurgicznej korekty
w celu usuni´cia nadmiaru bliznowatej skóry
i tkanki t∏uszczowej. 

Naczyniaki limfatyczne, drugie co do cz´sto-
Êci wyst´powania guzy Êlinianek, nie sà nowo-
tworem, ale malformacjà naczyƒ limfatycznych.
Dlatego te˝ stwierdzane sà po urodzeniu lub
ujawniajà si´ w pierwszych latach ˝ycia dziecka
(90% do koƒca 2. r.˝.) (Shott 1999). Objawiajà
si´ jako doÊç mi´kka, s∏abo ograniczona zmia-
na, obejmujàca nie tylko mià˝sz Êlinianki, ale
przerastajàca sàsiednie struktury szyi, dna jamy
ustnej, gard∏a. Infekcja lub uraz zwiàzany
z krwawieniem do naczyƒ mo˝e spowodowaç
nag∏e powi´kszenie si´ zmiany. W przeciwieƒ-
stwie do naczyniaków krwionoÊnych, naczyniaki
limfatyczne nigdy nie ulegajà inwolucji, a raczej
stopniowo powi´kszajà si´ z wiekiem. 

Naczyniaki limfatyczne, tzw. makrocystic,
inaczej cystic hygroma, sk∏adajàce si´ z du˝ych
jam i przestrzeni, wyst´pujàce na szyi i w dnie
jamy ustnej, mogà byç leczone przez sklerotyza-
cj´, w której obecnie najcz´Êciej stosowany jest
Picibanil. Zmiany o charakterze mikrocystic,
czyli o strukturze gàbczastej, z ma∏ymi prze-
strzeniami p∏ynowymi, wymagajà leczenia ope-
racyjnego, które mo˝e byç trudne, poniewa˝
wa˝ne struktury anatomiczne i ich funkcja
powinny zostaç zachowane. W przypadkach roz-
leg∏ych naczyniaków limfatycznych nale˝y si´
liczyç z nawrotami.

Malformacje ˝ylne sà to gàbczaste, guzo-
wate zmiany, sk∏adajàce si´ z nieprawid∏owych
naczyƒ ˝ylnych. Obecne sà od urodzenia, ale
cz´sto zauwa˝ane póêniej, u nastolatków lub
osób doros∏ych, poniewa˝ powi´kszajà si´ stop-
niowo wraz z wiekiem. Zmiana jest doÊç mi´kka
przy obmacywaniu, poddaje si´ uciskowi i po-
wi´ksza przy pochyleniu g∏owy. Przep∏yw krwi
w tych naczyniach jest bardzo wolny, sprzyja
wi´c rozwojowi zmian zakrzepowych i zapal-
nych, objawiajàcych si´ okresowà bolesnoÊcià,
jak równie˝ jest powodem tworzenia si´ kamieni
˝ylnych, b´dàcych typowà cechà tej malformacji
(Saeed i in. 1997, Kurzyna i in. 2003) (ryc. 6).
Zmiany mogà rozwijaç si´ w dnie jamy ustnej,
obejmujàc Êliniank´ pod˝uchwowà, jak równie˝
wewnàtrz Êlinianki przyusznej. Zasadniczà me-
todà leczenia tych malformacji jest chirurgia.

Nowotwory nab∏onkowe
SpoÊród nowotworów nab∏onkowych Êlinia-

nek tylko oko∏o 3,3% wyst´puje u dzieci i
m∏odzie˝y (Luna i in. 1991). Podobnie jak u

Ryc. 5. Naczyniak krwionoÊny Êlinianki przyusznej,
obraz w tomografii komputerowej.
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doros∏ych, wi´kszoÊç z nich (50-80%) jest zloka-
lizowana w Êliniance przyusznej (Seifert i in.
1986, Callender i in. 1992, da Cruz Perez i in.
2004, Ribeiro Kde i in. 2002). Wed∏ug Yu i in.
(2002) wyst´powanie nowotworów nab∏onko-
wych Êlinianek w poszczególnych lokalizacjach
jest u doros∏ych jak 10:1:1 (10 przyusznica, 1
Êlinianka pod˝uchwowa, 1 ma∏e gruczo∏y Êli-
nowe). U dzieci analogiczny stosunek wynosi
10:2:4 (ryc. 7).

Guzy ma∏ych gruczo∏ów Êlinowych wyst´-
pujà u dzieci prawie wy∏àcznie w obr´bie jamy
ustnej (da Cruz Perez i in. 2004). Dwa histolo-
giczne typy opisywane w tej lokalizacji to gru-
czolak wielopostaciowy i rak Êluzowo-p∏askona-
b∏onkowy. Wed∏ug Seiferta i in. (1986) gruczolak
wielopostaciowy jest w tej lokalizacji dwukrotnie
cz´stszy.

WÊród ∏agodnych nowotworów nab∏onko-
wych Êlinianek dominujàcym typem histopatolo-
gicznym jest gruczolak wielopostaciowy. Wyst´-
puje g∏ównie w drugiej dekadzie ˝ycia. Inne
nab∏onkowe nowotwory ∏agodne stwierdza si´
u dzieci bardzo rzadko (Luna i in. 1991, da Cruz
Perez i in. 2004, Bull 1999) (tab. 1). Gruczolaki
wielopostaciowe wyst´pujà g∏ównie w Êliniance
przyusznej, czasem w ma∏ych gruczo∏ach Êlino-
wych, rzadko w Êliniance pod˝uchwowej (Seifert
i in. 1986), chocia˝ w materiale da Cruz Perez
i in. (2004) 42% tych guzów by∏o zlokalizowa-
nych w∏aÊnie w Êliniance pod˝uchwowej.

Z∏oÊliwe guzy Êlinianek u dzieci sà rzadkie.
Je˝eli zdarzajà si´, to zwykle u dzieci starszych,
chocia˝ by∏y równie˝ opisywane u noworodków
i dzieci w pierwszych latach ̋ ycia (Baker i Malo-
ne 1985). Takie objawy, jak: ból, szybki wzrost,
pora˝enie nerwu twarzowego, powi´kszenie
w´z∏ów ch∏onnych wskazujà na obecnoÊç gu-
za z∏oÊliwego. Wyst´pujà jednak rzadko, a wiele
guzów z∏oÊliwych, zw∏aszcza o niskim stopniu
z∏oÊliwoÊci, objawia si´ podobnie do guzów
∏agodnych. Odsetek guzów z∏oÊliwych wÊród
guzów Êlinianek wieku dzieci´cego jest poda-
wany w ró˝nej wysokoÊci przez ró˝nych auto-
rów. Luna i in. (1991) w zestawieniu obejmu-
jàcym wiele prac stwierdzili, ˝e nowotwory
z∏oÊliwe stanowià 50% wszystkich guzów
nab∏onkowych wyst´pujàcych poni˝ej 16. roku
˝ycia. Rak Êluzowo-p∏askonab∏onkowy (54,8%)
i rak z komórek surowiczych (13,7%) wyst´pujà
najcz´Êciej (Bieƒ i in. 2005, Stankiewicz i in.
2005, Luna i in. 1991, Hicks i Flaitz 2000,
Batsakis 1979). Rak gruczo∏owy (11,2%),
niezró˝nicowany (7,6%) i rak gruczo∏owato-

Tabela 1. Porównanie cz´stoÊci wyst´powania
guzów nab∏onkowych Êlinianek u dzieci (Stein-
fert i in. 1986).

Typ histopatologiczny 0-20 lat Ponad 20 lat
Gruczolak wielopostaciowy 65,00 52,50
Gruczolak jednopostaciowy 1,25 22,50
Rak z komórek surowiczych 6,25 2,50
Rak Êluzowo-p∏asko-
nab∏onkowy 15,00 4,50
Rak gruczo∏owato-
-torbielowaty 3,75 4,00
Rak gruczo∏owy 2,50 2,50
Rak w gruczolaku 
wielopostaciowym 1,25 5,50
Rak niezró˝nicowany 1,25 1,00
Inne raki 1,25 2,00

Ryc. 7. Cz´stoÊç wyst´powania nowotworów na-
b∏onkowych w poszczególnych Êliniankach u dzieci
(Guzzo i in. 2006).

przyuszna

pod˝uchwowa

podj´zykowa

ma∏e

Ryc. 6. Malformacja ̋ ylna Êlinianki przyusznej, obraz
w tomografii komputerowej. Strza∏kà zaznaczono
flebolity.
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torbielowaty (5,6%) sà rzadkie (Luna i in. 1991,
Hicks i Flaitz 2000) (tab. 2). O ile rak Êluzowo-
-p∏askonab∏onkowy wyst´puje w ka˝dym wieku
(powy˝ej 2. r.˝.), to rak z komórek surowiczych
i rak gruczo∏owato-torbielowaty sà stwierdzane
prawie wy∏àcznie u starszych dzieci i m∏odzie˝y
(Batsakis 1979). W materiale da Cruz Perez i in.
(2004) rak Êluzowo-p∏askonab∏onkowy stanowi∏
ponad 80% wszystkich z∏oÊliwych guzów na-
b∏onkowych, a 29% spoÊród nich wyst´powa∏o
w pierwszej dekadzie ˝ycia.

Hicks i Flaitz (2000) opisali grup´ 26 dzieci
w wieku od 6 do 18 lat z rakiem Êluzowo-p∏asko-
nab∏onkowym. 2/3 guzów by∏o zlokalizowanych
w Êliniance przyusznej, a 1/3 w Êliniance pod˝u-
chwowej. Tylko 2 guzy mia∏y wysoki stopieƒ
z∏oÊliwoÊci i oba przypadki zakoƒczy∏y si´ niepo-
wodzeniem, mimo leczenia chirurgicznego uzu-
pe∏nionego radio- i chemioterapià. Chorzy ze
Êrednim lub niskim stopniem z∏oÊliwoÊci nie
mieli wznowy w okresie obserwacji, wynoszà-
cym Êrednio 108 miesi´cy. Wskazuje to na po-
dobny przebieg jak u doros∏ych, u których sto-
pieƒ z∏oÊliwoÊci ÊciÊle koreluje z przebiegiem
klinicznym. Wielu autorów wskazuje na ma∏y
odsetek niskozró˝nicowanych raków Êluzowo-
-p∏askonab∏onkowych u dzieci (Seifert i in. 1986,
Hicks i Flaitz 2000, Baker i Malone 1985, da
Cruz Perez i in. 2004).

Rak z komórek surowiczych wyst´puje w Êli-
niance przyusznej, g∏ównie u nastolatków, cz´-
Êciej u dziewczàt.

Z pracy Bakera i Malone (1985) przedstawia-
jàcej d∏ugoletnie wyniki leczenia 16 z∏oÊliwych
nowotworów Êlinianek u dzieci wynika, ˝e prze-
bieg nab∏onkowych nowotworów z∏oÊliwych
u dzieci jest podobny jak u doros∏ych. W rakach
gruczo∏owato-torbielowatych i z komórek suro-
wiczych nale˝y si´ liczyç ze wznowà procesu
nowotworowego nawet po wielu latach (Baker
i Malone 1985). 

Embryoma jest guzem wyst´pujàcym wy-
∏àcznie u dzieci, rozpoznawanym jedynie u no-
worodków i niemowlàt. Morfologicznie przypo-
mina stadia rozwoju embrionalnych zawiàzków

Ryc. 8. Rhabdomyosarcoma obejmujàcy Êliniank´
przyusznà.

Tabela 2. Z∏oÊliwe guzy nab∏onkowe Êlinianek
wieku dzieci´cego (Hicks i in. 2000).

● Rak Êluzowo-p∏askonab∏onkowy 54,8%
● Rak z komórek surowiczych 13,7%
● Rak gruczo∏owy 11,2%
● Rak niezró˝nicowany 7,6%
● Rak gruczo∏owato-torbielowaty 5,6%
● Rak w gruczolaku wielopostaciowym 4,6%

du˝ych gruczo∏ów Êlinowych. Mniej ni˝ 25%
opisanych guzów tego typu wykazywa∏o histo-
logiczne lub biologiczne cechy z∏oÊliwoÊci.
W wi´kszoÊci wypadków wystarcza ich chirur-
giczne usuni´cie (Luna i in. 1991).

Podobnie jak u doros∏ych, leczenie chirur-
giczne jest zasadniczà metodà leczenia nab∏on-
kowych nowotworów Êlinianek. W gruczolaku
wielopostaciowym ca∏kowite usuni´cie guza z w∏a-
Êciwym marginesem tkanek zdrowych wymaga
powierzchownej parotidektomii, je˝eli guz jest
zlokalizowany w p∏acie powierzchownym, i
ca∏kowitej – je˝eli zlokalizowany jest w p∏acie
g∏´bokim. Niektórzy autorzy wskazujà na wi´k-
szy odsetek nawrotów po leczeniu gruczolaków
wielopostaciowych u dzieci. Wniosek ten mo˝e
wynikaç stàd, ˝e przedstawiany materia∏ jest
wieloletni i obejmuje ró˝ne formy leczenia
chirurgicznego. Opisywany odsetek nawrotów
wynosi od 5,8 do 14,8% (da Cruz Perez i in.
2004, Orvidas i in. 2000).

W guzach z∏oÊliwych pierwotny, doszcz´tny
zabieg chirurgiczny jest warunkiem powodzenia
leczenia. Nerw twarzowy mo˝e zostaç zaoszcz´-
dzony, o ile nie ma bezpoÊredniego naciekania
nerwu a zachowanie go umo˝liwia ca∏kowite
usuni´cie guza (Callender i in. 1992). Usuni´cie
w´z∏ów ch∏onnych jest wskazane w przypadkach
stwierdzonych klinicznie przerzutów. Zapobie-
gawcze usuni´cie w´z∏ów ch∏onnych  nie jest
zalecane ze wzgl´du na rzadkoÊç wyst´powania
przerzutów do w´z∏ów ch∏onnych w chwili
rozpoznania (Callender i in. 1992). 
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Podczas wykonywania parotidektomii u nie-
mowlàt i ma∏ych dzieci nale˝y pami´taç, ˝e wy-
rostek sutkowaty i koÊç b´benkowa nie sà w pe∏-
ni ukszta∏towane i nerw twarzowy jest po∏o˝ony
bardziej powierzchownie. Mo˝e byç równie˝
ods∏oni´ty a˝ poza rozwidlenie z powodu nie
w pe∏ni rozwini´tej tylnej cz´Êci Êlinianki (Cun-
ningham 2002).

Z∏oÊliwe guzy Êlinianki pod˝uchwowej
wymagajà usuni´cia zawartoÊci trójkàta pod˝u-
chwowego, czyli Êlinianki wraz z okolicznymi
w´z∏ami i nacieczonymi okolicznymi tkankami. 

Decyzja o uzupe∏niajàcej radioterapii powin-
na byç dok∏adnie rozwa˝ona ze wzgl´du na ne-
gatywne nast´pstwa tego typu leczenia w wieku
dzieci´cym, które wyst´pujà u ponad po∏owy
leczonych (drugie pierwotne nowotwory, zatrzy-
manie wzrostu okolicznych tkanek, szcz´koÊcisk
itd.). Radioterapia jest zalecana w przypadkach
nowotworów o wysokiej z∏oÊliwoÊci, du˝ym
ryzyku pozostawienia mikroskopowych resztek
guza, po stwierdzeniu histologicznych wyk∏adni-
ków du˝ej z∏oÊliwoÊci, jak naciekanie nerwów
i naczyƒ, przerzuty do w´z∏ów ch∏onnych czy
naciekanie okolicznych tkanek (Callager i in.
1992, Ethunandan i in. 2003, Woolley 1996).

Mi´saki
Mi´saki stanowià mniej ni˝ 1,5% guzów

Êlinianek przyusznych. Istniejà wàtpliwoÊci, czy
wywodzà si´ one z samego gruczo∏u czy Êlinian-
ki sà wtórnie obj´te procesem nowotworowym.
Rhabdomyosarcoma (RMS) jest jednym z
najcz´stszych mi´saków w okolicy Êlinianki
przyusznej u dzieci i m∏odzie˝y, ale wyst´puje
rzadko (ryc. 8). U ˝adnego spoÊród 62 chorych
z RMS w okolicy Êlinianki przyusznej guz nie by∏
ograniczony do Êlinianki, a u po∏owy obejmowa∏
równie˝ okolic´ oko∏ooponowà. Chocia˝ jest
mo˝liwe, ˝e niektóre z tych guzów wywodzà si´
z tkanki mezenchymatycznej gruczo∏u, to wyda-
je si´, ˝e w wi´kszoÊci guzy te powstajà w oko-
licznych tkankach. Objawy sà cz´sto dyskretne,
w postaci niebolesnego guza Êlinianki, bez nie-
dow∏adu nerwu twarzowego, który stwierdzono
tylko w 15% przypadków. W guzach z lokalizacjà
oko∏ooponowà wykazywano nacieczenie w kie-
runku podstawy czaszki, do∏u podskroniowego,
nosogard∏a, ucha. Przerzuty odleg∏e by∏y obec-
ne w 8% przypadków, a przerzuty do w´z∏ów
ch∏onnych w 31%. Zabieg chirurgiczny jako
pierwotne leczenie zastosowano jedynie u nie-
licznych chorych, u których mo˝na go by∏o wy-
konaç bez istotnych defektów czynnoÊciowych
lub kosmetycznych. Nie zaleca si´ operacji
w´z∏owej u chorych z przerzutami do w´z∏ów

ch∏onnych w RMS. Leczenie polega na chemio-
i radioterapii. Prze˝ycia pi´cioletnie bez wzno-
wy guza wynoszà 81% i sà podobne jak w grupie
z lokalizacjà oko∏ooponowà (Walterhouse i in.
2001).

Ró˝nicowanie
Guzy nowotworowe u dzieci wymagajà ró˝-

nicowania ze zmianami zapalnymi dotyczàcymi
w´z∏ów ch∏onnych wokó∏ Êlinianek lub w przy-
padku Êlinianki przyusznej – w´z∏ów wewnàtrz-
gruczo∏owych. Nale˝y tu braç pod uwag´ gruêli-
c´ i inne choroby ziarniniakowe spowodowane
atypowymi pràtkami (Mycobacterium avium),
sarkoidoz´, chorob´ kociego pazura (Orvidas i in.
2000). Choroby te objawiajà si´ niebolesnym,
stopniowo powi´kszajàcym si´ guzem (Woolley
1996). 

Zaka˝enie gruêlicze wyst´puje najcz´Êciej
pod postacià zapalenia w´z∏ów ch∏onnych. Mo˝e
byç zaka˝eniem pierwotnym lub wyst´powaç
∏àcznie z gruêlicà p∏uc. Jako pierwotne zaka˝e-
nie dotyczy g∏ównie Êlinianki przyusznej. 

Zaka˝enie pràtkami atypowymi najcz´Êciej
wyst´puje u ma∏ych dzieci. Sà to zwykle
Mycobacterium scrofulaceum i Mycobacterium
avium-intracellulare. W´z∏y ch∏onne Êlinianki
przyusznej i pod˝uchwowej sà najcz´Êciej zaj´te,
mo˝e dochodziç do powstawania przetok skór-
nych. Nie stwierdza si´ zmian p∏ucnych. Lecze-
nie przeciwgruêlicze jest zwykle nieskuteczne.
Przez wiele lat jedynym skutecznym sposobem
post´powania by∏o usuni´cie zmian wraz z
powierzchownym p∏atem; obecnie stosuje si´
leczenie makrolidami.

Choroba kociego pazura jest ziarniniako-
wym zapaleniem w´z∏ów ch∏onnych, najcz´Êciej
w obr´bie g∏owy i szyi, cz´sto w okolicy Êlinianek
przyusznej i pod˝uchwowej. W´z∏y mogà ulegaç
rozmi´kaniu i zmianom ropnym. Chorob´ wy-
wo∏uje zaka˝enie bakterià Bartonella henselae,
do którego dochodzi przez zadrapanie przez
kota. Objawy ogólne sà zwykle s∏abo wyra˝one.
Wywiad potwierdzajàcy kontakt z kotem u∏atwia
rozpoznanie, które mo˝e byç zweryfikowane
badaniami serologicznymi. Nie ma swoistego
leczenia tej choroby, a zmiany w wi´kszoÊci
ust´pujà samoistnie po kilku miesiàcach.
W przypadkach ropienia w´z∏ów stosuje si´
leczenie antybiotykami, g∏ównie makrolidami,
lub leczenie chirurgiczne (Ridder i in. 2005,
Szymaƒski i in. 2004). 

Pod postacià guza w obr´bie Êlinianki przy-
usznej mogà przebiegaç równie˝ anomalie
pierwszej kieszonki skrzelowej. ▲
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Diagnostyka
Biopsja cienkoig∏owa jest pomocna w usta-

leniu rozpoznania i pozwala na zró˝nicowanie
zmian zapalnych i nowotworowych, jak równie˝
zaplanowanie w∏aÊciwego leczenia. Otwarta
biopsja mo˝e byç uzasadniona jedynie w przy-
padkach guzów niekwalifikujàcych si´ do lecze-
nia operacyjnego. Je˝eli biopsja cienkoig∏owa
wymaga sedacji, wykonanie powierzchownej
parotidektomii jako tzw. biopsji poprzez wyci´cie
jest post´powaniem w∏aÊciwym. 

Ultrasonografia jest podstawowym bada-
niem w ocenie guzów Êlinianek. Pozwala okre-
Êliç, czy zmiana jest wewnàtrz czy poza gruczo-

∏em, oraz ró˝nicowaç zmiany torbielowate i guzy
lite. Ultrasonografia z Dopplerem umo˝liwia
potwierdzenie rozpoznania naczyniaka dzie-
ci´cego i ró˝nicowanie go z innymi guzami
naczyniowymi.

Do oceny rozleg∏oÊci zmian w przypadkach
guzów naczyniowych czy z∏oÊliwych nowotwo-
rów konieczne sà tomografia komputerowa lub
rezonans magnetyczny. Sà one równie˝ niezb´d-
ne w ocenie g∏´bokiego p∏ata Êlinianki.  ●

Komentarz do tego artyku∏u mo˝esz przedstawiç na stronie
www.magazynorl.pl



mmaaggaazzyynn OTORYNO-
LARYNGOLOGICZNY30

RHABDOMYOSARCOMA 
G¸OWY  I  SZYI  U  DZIECI

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. 

(Mag. ORL, 2006, SUPLEMENT X, 30–36)

KEY WORDS: RMS, RMS of the head and neck, neo-
plasms in children, chemo-radiotherapy, surgery

Nowotwory z∏oÊliwe u dzieci wyst´pujà
znacznie rzadziej ni˝ u doros∏ych. Jednak˝e cho-
roba nowotworowa, mimo wielkiego post´pu
w leczeniu, jaki dokona∏ si´ w ostatnim 30-leciu,
pozostaje nadal drugà po wypadkach i urazach
przyczynà zgonów w grupie wiekowej 0–19 r.˝.
(Perek 1999). Nowotwory u dzieci ró˝nià si´
znacznie od nowotworów u osób doros∏ych.
Majà zdecydowanie szybszy przebieg, ∏atwoÊç
naciekania sàsiednich narzàdów, wczesne
tworzenie odleg∏ych przerzutów oraz wi´kszà
wra˝liwoÊç na chemioterapi´, wynikajàcà z du˝o
wi´kszej frakcji wzrostowej (Perek 1999). Wra˝-
liwoÊç na chemioterapi´, stosowanie w os-
tatnich kilkunastu latach terapii skojarzonej
(chirurgia, chemioterapia, napromienianie) oraz
zwalczanie objawów niepo˝àdanych chemio-
terapii spowodowa∏o istotnà popraw´ leczenia
nowotworów u dzieci i m∏odzie˝y, a tak˝e
zmniejszenie cz´stoÊci powik∏aƒ i zgonów zwià-
zanych z leczeniem. Wczesne wykrycie nowo-
tworu i prawid∏owe jego leczenie w oÊrodkach
wysokospecjalistycznych pozwala obecnie ura-
towaç ok. 70% wszystkich dzieci z guzami
litymi, a w wybranych nowotworach liczba ta
dochodzi do 90% ca∏kowitych wyleczeƒ (Woê-
niak 2001, Ferguson i in. 2005). Wed∏ug lekarzy
amerykaƒskich w pierwszej dekadzie XXI wieku
wÊród osób mi´dzy 10. a 19. rokiem ˝ycia dwie
osoby na 1000 b´dà pacjentami onkologii dzie-
ci´cej (Wo˝niak 2001, Ferguson i in. 2005). 

Rhabdomyosarcoma (RMS) nale˝y do klasy
„ma∏ych, okràg∏ych, niebieskokomórkowych”
guzów charakterystycznych dla wieku rozwojo-
wego, nazywanych mi´sakami tkanek mi´kkich
(MTM). W tej grupie znajdujà si´ neuroblasto-
ma, mi´sak Ewinga, PNET, ch∏oniaki i bia∏aczki.
Mi´saki tkanek mi´kkich stanowià oko∏o 8,8%
wszystkich nowotworów z∏oÊliwych u dzieci,
a spoÊród nich 50–80% (wed∏ug ró˝nych auto-
rów) to RMS. Oko∏o 90% wszystkich przypadków
RMS jest rozpoznawanych u osób poni˝ej 25. r.˝.,
wÊród tej grupy 60–70% to dzieci w wieku poni-
˝ej 10 lat. Notuje si´ 250 nowych zachorowaƒ
w ciàgu roku (Lawrence i in. 1987, Kramer i in.
1985, Miller i in. 1985), co stanowi 4,5 przypadka
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na 1 mln dzieci poni˝ej 14. r.˝. (Maurer i in.
1993, Grosfeld i in. 1985). Pierwszy szczyt
zachorowaƒ nast´puje mi´dzy 2. i 5. r.˝., drugi
– mi´dzy 10. i 19. r.˝. (Lawrence i in. 1987, Kra-
mer i in. 1985, Miller i in. 1985), a 7% pacjentów
ma mniej ni˝ 10 lat. Âredni wiek pacjenta cho-
rego na RMS wynosi 5 lat.

Cechy biologiczne MTM
MTM sà jednymi z najszybciej proliferujà-

cych nowotworów (czas podwojenia masy guza
wynosi 14 dni), majà pseudotorebk´ na obwo-
dzie guza, zbudowanà z uciÊni´tych tkanek
zdrowych, w których mogà znajdowaç si´ nacie-
ki nowotworu, szczególnie w pobli˝u naczyƒ.
Tworzà guzki „skaczàce” (ang. skipt lesions),
w du˝ej odleg∏oÊci od ogniska pierwotnego, oraz
„pe∏znà” wzd∏u˝ naczyƒ i nerwów. Majà du˝à
sk∏onnoÊç do wznów miejscowych, mimo stoso-
wania leczenia skojarzonego, wysoki odsetek
wczesnych przerzutów do p∏uc (80% powstaje
w pierwszych 2 latach po leczeniu). Zaj´cie w´-
z∏ów ch∏onnych nast´puje póêno, w rozsianym
procesie nowotworowym (wyjàtek: maziówczak,
mi´sak p´cherzykowy, ch∏oniakomi´sak). Cha-
rakteryzujà si´ zró˝nicowanà wra˝liwoÊcià na
chemioterapi´: leczenie chemiczne ogranicza
liczb´ wczesnych przerzutów do p∏uc, jednak
w opanowaniu ogniska pierwotnego jest niewy-
starczajàce, oraz wzgl´dnà wra˝liwoÊcià na
radioterapi´ – jej skutecznoÊç zale˝y od masy
guza. W patogenezie RMS wiele danych wska-
zuje na udzia∏ czynników genetycznych:

● stwierdzane sà u pacjentów z wadami
wrodzonymi, wyst´pujà rodzinnie (zespó∏ Li-
-Fraumeni, choroba Recklinghausena, zespó∏
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,
bia∏ko p-53 (Bogus∏awska-Jaworska 1997, Lanz-
kowsky 1994). 

Nie stwierdza si´ zale˝noÊci geograficznych
ani etnicznych, aczkolwiek Azjaci chorujà rzadziej
ni˝ rasa bia∏a i czarna. Stosunek chorujàcych
ch∏opców i dziewczàt wynosi 1,5:1,0. G∏owa i szy-
ja jest najcz´stszym rejonem wyst´powania mi´-
saków (35–40%), zw∏aszcza u dzieci poni˝ej 14.
r.˝., potem w kolejnoÊci: uk∏ad moczowo-p∏ciowy,
koƒczyny, tu∏ów, przestrzeƒ zaotrzewnowa. W re-
jonie g∏owy i szyi najwi´cej mi´saków ma lokaliza-
cj´ oko∏ooponowà i oczodo∏owà, odpowiednio 16
i 9% wszystkich RMS (Cunningham i in. 1987),
oraz umiejscowienie nieoko∏ooponowe (10%), tj.:
policzek, skroƒ, przyusznica, szyja, skóra g∏owy,
jama ustna, gard∏o Êrodkowe, dolne, krtaƒ.

Niemiecki patolog Weber pierwszy opisa∏
RMS uk∏adu moczowo-p∏ciowego u dziewczynki
w 1854 r. (Weber 1894, cyt. za Barksdale i Wierne
2000). Kolejne raporty pojawia∏y si´ w piÊmien-
nictwie, ale opis korelacji obrazu klinicznego,
histopatologicznego i badaƒ diagnostycznych
powsta∏ dopiero w 1946 r. (Stout 1946, cyt.
za Barksdale i Wierne 2000). W 1958 r. Horn
i Enterline opracowali nowoczesny system kla-
syfikacji guzów RMS. Wyodr´bnili 4 podgrupy
mi´saków: zarodkowy, p´cherzykowy, groniasty
i wielopostaciowy (Horn i Enterline 1958, cyt.
za Barksdale i Wierne 2000). W 1972 r. powsta-
∏a w USA Intergroup Rhabdomyosarcoma Study
(IRS) w celu usystematyzowania i standaryzacji
diagnostyki, klasyfikacji i leczenia pacjentów
z RMS. Do 2002 r. stworzono 5 grup badaw-
czych: IRS-1 (1972–1978), IRS-II (1978–1984),
IRS-III (1984–1989), IRS-IV (1989–1996), IRS-V
(1996–2002), które opracowa∏y i opublikowa∏y
obszerne raporty dotyczàce wyników i post´pów
w leczeniu RMS (Kramer i in. 1985, Miller i in.
1995). W Europie powsta∏y odpowiednie organi-
zacje: CWS (Niemcy), SIOP (Francja) i ICG (W∏o-
chy). Wszystkie te grupy badawcze wspó∏pra-
cujà ÊciÊle ze sobà.

Najcz´Êciej wyst´pujàce typy RMS majà
nast´pujàcà budow´ histopatologicznà: 

– RMS embryonale – postaç zarodkowa,
zbudowana z drobnych, okràg∏ych lub owalnych,
niskozró˝nicowanych komórek. Stanowi ok. 60%
wszystkich mi´saków. Umiejscowienie: g∏ównie
g∏owa i szyja, oczodó∏, jama brzuszna. W bada-
niu histopatologicznym charakteryzuje si´ du˝à
ró˝norodnoÊcià cytologicznà; ma jedynà w swo-
im rodzaju molekularnà charakterystyk´. Ko-
mórki RMS majà ubytek genomów na krótkim
ramieniu chromosomu 11. 

– RMS botryoides – 6% przypadków, mi´sak
groniasty, odmiana RMS embryonale ze Êluzo-
watym podÊcieliskiem. Wzrasta w postaci gron
lub polipów, podÊluzówkowo. Umiejscowienie:
jama nosowo-gard∏owa, ucho Êrodkowe, pochwa.

– RMS alveolare – 31% przypadków, typ p´-
cherzykowy, zbudowany z okràg∏ych komórek
uk∏adajàcych si´ w formie pseudop´cherzyków.
Wyst´puje najcz´Êciej w okresie dojrzewania,
w umiejscowieniach o niekorzystnym rokowa-
niu: koƒczyny, tu∏ów, rejon oko∏ookr´˝niczy
i oko∏oodbytniczy. Nierzadko postaç embrionalna
przechodzi w postaç p´cherzykowà. 

RMS jest schorzeniem, które trzeba diagno-
zowaç i leczyç wczeÊnie. W raporcie IRS-IV u 23%
pacjentów, którzy byli szybko zdiagnozowani,
mo˝na by∏o przeprowadziç ca∏kowità chirurgicz-
nà resekcj´, 15% poddano du˝emu zabiegowi
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chirurgicznemu w granicach czystoÊci makro-
skopowej (Ferguson i in. 2005).

Objawy kliniczne
Objawy zale˝à od lokalizacji ogniska pier-

wotnego, stopnia zaawansowania i budowy
tkankowej guza. 40% przypadków RMS jest
zlokalizowanych w obr´bie g∏owy i szyi, z czego
9% dotyczy oczodo∏u: wzrost guza powoduje
wytrzeszcz ga∏ki ocznej, nierzadko z jej unie-
ruchomieniem, guzowate zgrubienie jednej
z powiek, krwiaki okularowe, zeza. 10% RMS
o umiejscowieniu nieoko∏ooponowym objawia
si´ krwawieniem lub patologicznà wydzielinà
z nosa, oka bàdê jamy ustnej, z szybkim wzro-
stem masy guza. 21% przypadków ma lokali-
zacj´ oko∏ooponowà, sà to guzy wywodzàce si´
z zatok obocznych nosa, nosogard∏a, ucha Êrod-
kowego, wyrostka sutkowego, rejonu przyusz-
nicy, do∏ów skrzyd∏owo-podniebiennego i pod-
skroniowego. Naciekajàc podstaw´ czaszki, dajà
objawy uszkodzenia OUN, nerwów czaszkowych,
podra˝nienia opon mózgowo-rdzeniowych lub
objawy z pnia mózgu (Wierne i in. 1991). Objawy
to: wysi´k ropno-krwisty z ucha lub nosa,
objawy niedro˝noÊci przewodów s∏uchowych,
nosowych, zaburzenia po∏ykania, szcz´koÊcisk,
objawy neurologiczne, pora˝enia nerwów
czaszkowych. Chorzy z takim umiejscowieniem
nowotworu wymagajà specjalnego podejÊcia
terapeutycznego, poniewa˝ jest to lokalizacja
niekorzystna, z gorszym rokowaniem. 

RMS stosunkowo szybko daje przerzuty
w postaci nacieku miejscowego, do kolejnych
pi´ter w´z∏ów, odleg∏e do p∏uc, koÊci, szpiku,
OUN, wàtroby, przestrzeni zaotrzewnowej. Prze-
rzuty odleg∏e wyst´pujà znacznie cz´Êciej ni˝
do w´z∏ów ch∏onnych. 

W klasyfikacji chirurgiczno-histopatologicz-
nej wg IRS, stosowanej w kolejnych badaniach
prospektywnych IRS I–III, zaawansowanie
nowotworu podzielono na 4 grupy w zale˝noÊci
od radykalnoÊci zabiegu operacyjnego oceniane-
go zarówno w trakcie zabiegu przez chirurga, jak
i w badaniu mikroskopowym przez patologa.
Klasyfikacja uwzgl´dnia∏a zaj´cie w´z∏ów ch∏on-
nych, a tak˝e obecnoÊç odleg∏ych przerzutów.
W badaniu IRS IV wprowadzono podzia∏ MTM
przed rozpocz´ciem leczenia w zale˝noÊci od
korzystnej lub niekorzystnej lokalizacji i z
uwzgl´dnieniem elementów systemu TNM.

W klasyfikacji TNM przed rozpocz´ciem
leczenia okreÊla si´ stopieƒ zaawansowania,
na który sk∏ada si´ wielkoÊç guza, naciekanie
sàsiadujàcych z guzem narzàdów lub tkanek,
zaj´cie regionalnych w´z∏ów ch∏onnych oraz

obecnoÊç odleg∏ych przerzutów. Ponadto
uwzgl´dnia si´ stopieƒ z∏oÊliwoÊci histologicznej
(G1, G2, G3) zgodnie z przyj´tymi kryteriami
(komórkowoÊç, atopia jàder, aktywnoÊç mito-
tyczna, proliferacja naczyƒ, ogniskowa martwi-
ca) (Pizzo i Poplack 1997).

W badaniu klinicznym IRS-V z 1997 r. zapro-
ponowano modyfikacj´ klasyfikacji IRS z po-
dzia∏em na 3 grupy ryzyka (niskiego, Êredniego
i wysokiego). Podzia∏ ten chroni pacjentów
niskiego ryzyka (z korzystnà histologià i lokali-
zacjà) przed powik∏aniami zwiàzanymi ze zbyt
agresywnym leczeniem przeciwnowotworo-
wym, a pacjentom z grupy wysokiego ryzyka,
z odleg∏ymi przerzutami, zwi´ksza szans´
na prze˝ycie przez wdro˝enie najbardziej in-
tensywnego leczenia (Barksdale i Wierne 2000,
Ferguson i in. 2005). 

Badania diagnostyczne
W celu ustalenia rozpoznania oraz okreÊlenia

stadium zaawansowania procesu nowotworowe-
go i jego rozleg∏oÊci wykorzystuje si´ wszystkie
dost´pne metody badaƒ obrazowych: badania
rentgenowskie, TK, MR, USG, scyntygrafi´, ba-
dania biochemiczne, hormonalne, immunohisto-
chemiczne oraz genetyczne. Bada si´ szpik, p∏yn
mózgowo-rdzeniowy oraz wykonuje scyntygram
koÊçca. Szczegó∏owych informacji o biologii no-
wotworu dostarczajà badania cytogenetyczne
i z zakresu biologii molekularnej guza.

O ostatecznym rozpoznaniu decyduje naj-
cz´Êciej badanie histopatologiczne guza (Wo˝-
niak 2001).

Chirurgiczne zabiegi diagnostyczne majà
za zadanie dostarczyç dostatecznie du˝o mate-
ria∏u badawczego, aby by∏a mo˝liwa ocena pro-
cesu rozrostowego w stosunku do podÊcieliska.
Wymagane jest przestrzeganie nast´pujàcych
zaleceƒ technicznych: ci´cie skórne powinno byç
najmniejsze z mo˝liwych, stosowne do prze-
biegu naturalnych linii cia∏a i uwzgl´dniajàce
póêniejszy, ostateczny zabieg operacyjny (p∏asz-
czyzna ci´cia jest uznawana za miejsce roz-
siewu), oprócz odpowiednio du˝ego fragmentu
nale˝y pobraç tkank´ ˝ywà, a nie masy mar-
twicze, pobieraç materia∏ z odpowiednim
marginesem tkanek zdrowych i unikaç ich
mechanicznego uszkodzenia oraz odpowiednio
utrwaliç pobrany materia∏.

Ró˝nicowanie
RMS nale˝y ró˝nicowaç z innymi drobno-

okràg∏okomórkowymi guzami, tj. neuroblasto-
ma, lymphoma, mi´sak Ewinga, PNET. W ró˝ni-
cowaniu wykorzystuje si´ ocen´ w mikroskopie
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elektronowym obecnoÊci miofilamentów  aktyny
i desminy, badania immunohistochemiczne, ba-
dania z u˝yciem przeciwcia∏ monoklonalnych –
mo˝na stwierdziç obecnoÊç antygenów mi´Êni
szkieletowych: mioglobiny, troponiny T, tityny,
oznaczanie DNA we fluorocytometrii przep∏ywo-
wej, badania genetyczne. 

Leczenie
Do poczàtków lat 70. leczono MTM u dzieci

na podstawie doÊwiadczenia onkologów doro-
s∏ych. Podstawà leczenia by∏ zabieg operacyjny
wykonywany niezale˝nie od stadium zaawanso-
wania choroby w celu ca∏kowitego usuni´cia
nowotworu. Radioterapi´ uzupe∏niajàcà stoso-
wano, jeÊli operacja by∏a nieradykalna, w za-
awansowanych przypadkach. Nowe odkrycia
dotyczàce skutecznoÊci chemioterapii przeciw-
nowotworowej spowodowa∏y prze∏om w strate-
gii leczenia guzów litych u dzieci. Wilburg i in.
wprowadzili po raz pierwszy do leczenia MTM
wielolekowà chemioterapi´: winkrystyn´, akty-
nomycyn´, endoksan. Program ten nadal sta-
nowi podstawowy zestaw cytostatyków stoso-
wanych w RMS.

Plan leczenia zale˝y od rodzaju guza, jego
pierwotnej lokalizacji, miejscowej rozleg∏oÊci,
dynamiki wzrostu i stadium zaawansowania
oraz od wieku i stanu ogólnego dziecka. Aby
umo˝liwiç najbardziej racjonalne leczenie, a tak-
˝e stworzyç mo˝liwoÊç porównania wyników,
wielooÊrodkowa niemiecka grupa badawcza
CWS wprowadzi∏a podzia∏ praktyczny guzów ze
wzgl´du na wra˝liwoÊç na chemioterapi´ i po-
dobne cechy biologiczne, zaakceptowany przez
europejskie mi´dzynarodowe grupy badawcze.
W kilku ostatnich dekadach leczenie RMS poczy-
ni∏o ogromny post´p. W rezultacie 5-letnie prze-
˝ycie wzros∏o z 25% w 1970 r. do 73% w 2001 r.
– wed∏ug rozpoznania IRS-IV. 

Leczenie zwykle ma charakter skojarzony
i sk∏ada si´ z chemioterapii wielolekowej, post´-
powania chirurgicznego i napromieniania; ko-
lejnoÊç poszczególnych metod leczenia zale˝y
od typu histopatologicznego, stopnia zaawanso-
wania i lokalizacji guza. Leczenie chirurgiczne
odgrywa kluczowà rol´ w opanowaniu ogniska
pierwotnego nowotworu. Tylko operacje rady-
kalne, z szerokim marginesem, rokujà dobrze.
Dlatego chirurg powinien oceniç mo˝liwoÊç
wykonania radykalnego zabiegu ju˝ na poczàtku
leczenia, przed wykonaniem biopsji diagno-
stycznej (Sawicz-Birkowska 1996).

W RMS o lokalizacji oko∏ooponowej szeroka
resekcja chirurgiczna nie jest mo˝liwa, ponie-
wa˝ guz nacieka opony i wrasta wewnàtrzczasz-

kowo. Zastosowanie wst´pnej chemioterapii
zmniejsza mas´ guza i dzia∏a na ewentualne
ogniska przerzutowe. Leczenie ogniska pierwot-
nego przeprowadza si´ w drugim etapie z wyko-
rzystaniem post´powania chirurgicznego i/lub
napromieniania; operacje sà mniej okaleczajàce
i bardziej radykalne (Wo˝niak 2001, Ferguson
i in. 2005). W okresie pooperacyjnym kontynu-
owana jest chemioterapia uzupe∏niajàca. Ca∏y
cykl terapii trwa 2 lata (Perek 1999).

Uwzgl´dniajàc stadium zaawansowania,
stosuje si´ nast´pujàce zasady lecznicze:

● choroba zlokalizowana: ca∏kowite wyci´cie
guza – chemioterapia, bez radioterapii,

● choroba zlokalizowana, z zaj´ciem okolicz-
nych w´z∏ów ch∏onnych: wyci´cie radykalne
mikroskopowo – chemioterapia, radioterapia,

● nieca∏kowite wyci´cie guza lub tylko
biopsja – chemioterapia wst´pna, chirurgia i/lub
radioterapia, chemioterapia podtrzymujàca,

● odleg∏e przerzuty w chwili rozpoznania
– chemioterapia wst´pna, chirurgia i/lub radio-
terapia, chemioterapia podtrzymujàca.

Obecnie w wi´kszoÊci oÊrodków Polskiej
Pediatrycznej Grupy ds. Leczenia Guzów Litych
prowadzone jest leczenie wed∏ug programu
CWS-96 lub CWS-2002. Sk∏ada si´ z winkry-
styny, aktynomycyny D, ifosfamidu, karbo-
platyny, etopozydu, epirubicyny – podawanych
naprzemiennie. Program ten uwzgl´dnia rów-
nie˝ stosowanie megachemioterapii i przeszczep
autologicznych komórek progenitorowych
(Wo˝niak 2001, Ferguson i in. 2005, Bogus∏aw-
ska-Jaworska i in. 2000).

W guzach chemiowra˝liwych leczenie roz-
poczyna si´ od chemioterapii. Jest ona zró˝nico-
wana w zale˝noÊci od histopatologii: korzystna
– leczenie mniej agresywne, niekorzystna –
leczenie bardzo agresywne. 

W guzach Êredniowra˝liwych leczenie roz-
poczyna si´ zale˝nie od mo˝liwoÊci lokalnych.
JeÊli jest mo˝liwe wykonanie zabiegu doszcz´t-
nego i nieokaleczajàcego – od chirurgii i nast´p-
nie chemioterapii z radioterapià. JeÊli zaÊ zabieg
móg∏by okazaç si´ okaleczajàcy (enukleacja,
wypatroszenie oczodo∏u), wst´pnie stosuje si´
chemioterapi´, w nast´pnym etapie radioterapi´
i leczenie chirurgiczne. 

W guzach niewra˝liwych na chemioterapi´
dà˝y si´ do wykonania zabiegów doszcz´tnych
z ewentualnà plastykà, uzupe∏niajàcà radiotera-
pià i chemioterapià. 

Decydujàca o wyleczeniu w ka˝dym przy-
padku mi´saka jest mo˝liwoÊç przeprowadzenia
doszcz´tnego zabiegu chirurgicznego. Chemio-
terapia zmniejsza mas´ guza i u∏atwia przepro-
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wadzenie zabiegu. Radioterapia jest metodà
leczenia miejscowego i stosuje si´ jà uzupe∏nia-
jàco na pierwotne ognisko nowotworu. Rola
radioterapii jako samodzielnej metody jest ogra-
niczona za wzgl´du na póêne nast´pstwa u dzieci.

Operacyjne leczenie guzów nowotworowych
u dzieci, poza szczególnymi sytuacjami (zabiega-
mi ze wskazaƒ ˝yciowych), nie powinno byç
przeprowadzane w trybie pilnym. Zabieg opera-
cyjny planuje si´ po okreÊleniu stanu ogólnego
chorego, ocenie wyników badaƒ obrazowych
i biochemicznych oraz ocenie mo˝liwoÊci
wykonania doszcz´tnego zabiegu operacyjnego.
Przyczyny odraczania zabiegu pierwotnego to:
wielkoÊç guza uniemo˝liwiajàca usuni´cie go w
ca∏oÊci, du˝e ryzyko Êródoperacyjnego p´kni´cia
guza, naciekanie lub bezpoÊrednia ∏àcznoÊç
z wa˝nymi ˝yciowo narzàdami, koniecznoÊç wy-
konania zabiegu okaleczajàcego, zmniejszenie
rozmiarów tkanki nowotworowej do guza reszt-
kowego po chemio- i radioterapii oraz wyma-
gana ocena histopatologiczna tkanki guza i jego
zasi´gu po wst´pnym leczeniu. 

W operacyjnych wyci´ciach ogniska pier-
wotnego stosuje si´: 

● operacje doszcz´tne makro- i mikrosko-
powo, decydujàce o wyleczeniu, 

● operacje uznane za doszcz´tne makrosko-
powo, po zniszczeniu pozosta∏oÊci mikroskopo-
wych za pomocà uzupe∏niajàcej chemioterapii
i ewentualnie radioterapii, 

● operacje usuni´cia guza pierwotnego, któ-
re nie majà decydujàcego wp∏ywu na koƒcowy
wynik leczenia skojarzonego. 

Leczenie chirurgiczne stosuje si´ równie˝
w leczeniu ognisk przerzutowych. Najcz´Êciej
zabieg ten dotyczy p∏uc, wàtroby i skóry
(Sawicz-Birkowska 1996, Barksdale i Wierne
2001). 

Guzy o lokalizacji nieoko∏ooponowej powin-
ny byç szeroko resekowane z marginesem ma-
kroskopowym, jeÊli to mo˝liwe bez kosmetycz-
nych bàdê funkcjonalnych deficytów. W´z∏y
ch∏onne klinicznie podejrzane powinny byç po-
brane do badania podczas pierwotnego zabiegu
chirurgicznego, lecz limfadektomia nie jest ko-
nieczna (Wiener1994). Guzy w lokalizacji oko∏o-
oponowej sà pierwotnie leczone chemioterapià
i radioterapià, dopiero potem usuwa si´ chirur-
gicznie guz rezydualny. Chirurgia podstawy
czaszki jest przeprowadzana u wyselekcjonowa-
nych pacjentów.

Operujàc pacjentów z lokalizacjà oko∏oopo-
nowà RMS, u˝ywamy w naszej Klinice z∏o˝onych
dost´pów. Sà to w zale˝noÊci od potrzeb: kranio-
tomia skroniowo-jarzmowa, kraniotomia w celu

dost´pu do cz´Êci wewnàtrzczaszkowej guza,
petrosektomia z ods∏oni´ciem naczyƒ i nerwów
na szyi, mastoidektomia z ods∏oni´ciem zatoki
esowatej, opuszki ˝y∏y szyjnej i t´tnicy szyjnej
wewn´trznej, petrosektomia, kraniotomia czo-
∏owo-oczodo∏owa ∏àczona z rynotomià i/lub
faryngotomià bocznà. Pacjenci, u których guz
nacieka wn´trze czaszki, powinni przed zabie-
giem chirurgicznym mieç podawane chemiote-
rapeutyki dokana∏owo (Blatt i in. 1997, Siedlecki
i in. 1999).

W ostatnich latach brachyterapi´ jako ko-
lejnà broƒ w walce z mi´sakami stosuje ekspe-
rymentalnie kilka oÊrodków w USA i Europie.
Dowiedziono, ˝e dawka promieni podawana
pooperacyjnie w lo˝´ po usuni´tym guzie zdecy-
dowanie zmniejsza ryzyko powik∏aƒ wyst´pu-
jàce po standardowej teleterapii. Wyniki do-
Êwiadczeƒ ze stosowaniem brachyterapii zosta∏y
ocenione jako doskona∏e przy RMS w uk∏adzie
moczowo-p∏ciowym i koƒczynach. Nie mo˝-
na na razie podsumowaç wyników leczenia bra-
chyterapià RMS g∏owy i szyi, poniewa˝ by∏o zbyt
ma∏o przypadków do oceny – g∏ównie RMS o
lokalizacji nieoponowej i oczodo∏owej (Gerbaulet
i in. 1985, Healey i in. 1995, Nag i in. 2003) oraz
pojedyncze przypadki RMS o lokalizacji oko∏o-
oponowej (Healey i in. 1995).

W ostatnich latach zwrócono uwag´ na war-
toÊç immunoterapii w leczeniu RMS: czynniki
antynaczyniotwórcze, takie jak np. przeciwcia∏a
dla endotelialnego czynnika wzrostu, potrafià
zahamowaç wzrost komórek mi´saka na mo-
delach zwierz´cych. Peptydy pochodzàce z
po∏àczenia protein PAX3/FKHR mogà pe∏niç
funkcj´ antygenów RMS dla cytotoksycznych
limfocytów T (Dagher i in. 2002)

Rokowanie 
Rokowanie zale˝y od stadium zaawansowa-

nia nowotworu, typu histologicznego i cytolo-
gicznego guza, lokalizacji ogniska pierwotnego
oraz wieku pacjenta.

W rejonie g∏owy i szyi najcz´Êciej wyst´puje
mi´sak zarodkowy, który rokuje umiarkowany
bàdê bardzo dobry wynik leczenia (Raney i in.
1991). Najlepiej te˝ rokujà guzy o lokalizacji
oczodo∏owej – leczone sà tylko chemioterapià
po uprzedniej biopsji. Rzadko jest konieczna
enukleacja (Fiorillo i in. 1991). Dobrze rokujà te˝
guzy powierzchownych tkanek g∏owy i szyi. Cho-
rzy z postacià p´cherzykowà i anaplastycznym
typem komórek majà rokowanie gorsze. Gorsze
rokowanie majà te˝ pacjenci powy˝ej 7. r.˝. z
RMS o lokalizacji oko∏ooponowej. U 90% chorych
z zaj´ciem OUN rokowanie jest z∏e. W wyniku
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stosowanego leczenia 2-letnie prze˝ycie w
stadium I i II uzyskuje si´ u ok. 75–80%, a w sta-
dium III i IV – u 40–50% chorych. 

Wyró˝nia si´ 3 stopnie z∏oÊliwoÊci histolo-
gicznej nowotworu: G1 – niski, G2 – poÊredni,
G3 – wysoki (tab. 1). Ocenia si´ je na podstawie
punktowej skali trzech podstawowych cech mi-
kroskopowych: liczby mitoz, obecnoÊci martwicy
w guzie (w %), zró˝nicowania tkanek guza, a tak-
˝e obecnoÊci olbrzymich komórek z∏oÊliwych,
iloÊci podÊcieliska, obecnoÊci zatorów naczynio-
wych, naciekajàcego wzrostu, g∏´bokoÊci guza.
Stanowià one podstawowy czynnik prognostycz-
ny w mi´sakach. Guz o cechach G3, niezale˝nie
od wielkoÊci, zaliczany jest do III stadium
zaawansowania klinicznego. 

Do celów klinicznych u˝ywana jest klasyfi-
kacja pooperacyjna amerykaƒskiej grupy ba-
dawczej IRS-IV, pos∏ugujàca si´ kryterium
radykalnoÊci zabiegu. 

Komentarz do tego artyku∏u mo˝esz przedstawiç na stronie
www.magazynorl.pl

Stopieƒ 
zaawansowania G T N M

I (a, b) G1 T1,T2 N0 M0 
II (a, b) G2 T1,T2 N0 M0 
III (a, b) G3 T1,2 N0 M0
IVa ka˝dyG T1,T2 N1 M0 
IVb ka˝dyG ka˝dy T ka˝dy N M1

Tabela 1. Stopnie zaawansowania klinicznego
RMS.

Stadium I: ca∏kowite wyci´cie guza w grani-
cach makroskopowych i mikroskopowych bez
zaj´cia w´z∏ów. 

Stadium II: ca∏kowite wyci´cie guza w gra-
nicach makroskopowych, mo˝liwa mikroskopo-
wa pozosta∏oÊç, w´z∏y niezmienione lub zaj´te
i usuni´te.

Stadium III: guz usuni´ty niedoszcz´tnie
– pozosta∏oÊç makroskopowa, zaj´te w´z∏y, stan
po biopsji guza nieoperacyjnego.

Stadium IV: uogólniona choroba nowotwo-
rowa – odleg∏e przerzuty do p∏uc, wàtroby, koÊci,
szpiku. 

Najcz´stszym miejscem przerzutów RMS sà:
p∏uca (58%), koÊci (33%), regionalne w´z∏y
ch∏onne (33%), wàtroba (22%) i mózg (20%)
(Crist i in. 1995). Przerzuty w p∏ucach sà najcz´-
Êciej wieloogniskowe i z tego powodu nie
kwalifikujà si´ do leczenia chirurgicznego. Nie-
mniej histopatologiczne potwierdzenie ich obec-
noÊci powinno byç przeprowadzone. Przerzuty
wyst´pujà z ró˝nym nasileniem: RMS koƒczyn
(w 23%), w lokalizacji oko∏ooponowej (w 13%),
przestrzeni zaotrzewnowej i tu∏owia dajà szybko
przerzuty. RMS w lokalizacji oczodo∏owej, nieoko-
∏ooponowej i uk∏adu moczowo-p∏ciowego – sto-
sunkowo wolno (Crist i in. 1995, Riopelle i
Teriault 1995).

Do z∏ych czynników prognostycznych nale-
˝à: przerzuty odleg∏e, wysoki stopieƒ z∏oÊliwoÊci
histologicznej G2, G3, wielkoÊç guza nowotwo-
rowego powy˝ej 5 cm (T2) oraz niedoszcz´tne
wyci´cie ogniska pierwotnego, tj. pozostawienie
makroskopowych i mikroskopowych resztek
guza w polu operacyjnym (Flamand i in. 1998,
KoÊcielniak i in. 1999).  ●
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