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Atypowy guz teratoidno-rabdoidny (AT/RT) wystepuje rzadko,
cechuje sie jednak ekstremalnie agresywnym przebiegiem.
Pierwotna lokalizacja AT/RT w kanale kregowym jest nadzwy-
czaj rzadka. Celem pracy byt opis przypadku 26-miesiecznego
chtopca przyjetego do szpitala z powodu trwajacego od
3 tygodni bolu okolicy ledzwiowej, utykania, rzadkich mikgji
z nastepowym bezwiednym oddawaniem moczu i niedowta-
du konczyn dolnych trzeciego stopnia wg skali Lovette’a. MRI
kregostupa wykazato patologiczng mase o rozmiarze
52x18x17 mm zlokalizowana wewnatrzoponowo, zewnatrzr-
dzeniowo na poziomie Th11-L2. Wykonano laminektomie
Th11-L2. Miekki guz z ogniskami krwotocznymi zostat usuniety
radykalnie, bez uszkodzen korzeni. Badanie histopatologicz-
ne wykazato przewage komponenty rabdoidnej. Rozsiane,
mate grupy komorek nowotworowych stanowity drugg kom-
ponente guza. Wystepowaly tez lokalnie ogniska martwicy
ze zwapnieniami. Dziecko byto leczone metodami chemiote-
rapii. Po trzecim kursie chemioterapii w MRI stwierdzono
odrost guza. Wkrétce rozwinefo sie wodogtowie, wykonano
wentrikulostomig, a nastepnie wentrikuloperitoneostomie. Po
poczatkowej poprawie stan kliniczny dziecka zaczat sie pogar-
szaé, dziecko stracito przytomnos¢ i zmarto 4 tygodnie po
wentrikuloperitoneostomii. Czas od pierwszych objawéw do
zgonu wynidst tylko 5 miesiecy.

Przebieg kliniczny i obrazowanie MRI guza AT/RT nie sa
wystarczajaco specyficzne. Jedyng cechg charakterystyczng
tego guza jest ekstremalnie szybki postep choroby. Nawet
szybko podjete leczenie chirurgiczne i chemioterapia nie
powstrzymaty postepu choroby u opisywanego pacjenta.
Stowa kluczowe: atypowy guz teratoidno-rabdoidny, central-
ny uktad nerwowy, chemioterapia
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WSTEP

Atypowy nowotwor teratoidny/rabdoidny (AT/
RT) wystepuje rzadko, jednak jego przebieg jest
agresywny, a rokowanie zte [1, 2, 3]. W klasy-
fikacji WHO zostal zaliczony do grupy nowo-
tworéw embrionalnych. Szacuje sie, ze guzy
typu AT/RT stanowig 1,3% pierwotnych guzéow
centralnego ukladu nerwowego u dzieci w wie-
ku 3 - 5 lat. 60-90% pacjentéw z nowotwora-
mi teratoidno-rabdoidnymi wykazuje zaburze-
nia genetyczne [1]. Badania genetyczne wyka-
zaly zwigzek AT/RT z monosomia lub delecja
chromosomu 22 [4]. Wynikiem tego jest inak-
tywacja genu INI1/hSNFs, ktéry jest skiadni-
kiem ATP-zaleznego kompleksu przebudowuja-
cego chromatyne, wplywajacego na transkryp-
cje przez reorganizacje nukleosomoéw zwiaza-
nych z genami promotorowymi.

OPIS PRZYPADKU

26 miesieczny chlopiec zostal przyjety do szpi-
tala z powodu bolu okolicy ledZzwiowej, trwa-
jacego 3 tygodnie. Rodzice podawali chroma-
nie konczyn dolnych, bezwiedne mikcje po-
przedzone rzadszym oddawaniem moczu. Przy
przyjeciu chtopiec byl w stanie ogdlnym do-
brym. Wystepowala bolesnosé podczas palpa-
cji wyrostkéw kolczystych dolnych kregow
piersiowych i niedowtad koniczyn dolnych 3
stopnia wg skali Lovetta, arefleksja paluchéw,
chlopiec nie mégt chodzié. Badania laborato-
ryjne, usg jamy brzusznej, rtg klatki piersiowej
i tomografia komputerowa glowy nie wykaza-
ty nieprawidtowosci. MRI kregostupa wykazat
obecno$¢ patologicznej masy o rozmiarze
52x18x17 mm zlokalizowanej wewnatrzopo-
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nowo zewnatrzrdzeniowo na poziomie Th11-
L2 (Ryc.1, 2).

Dziecko poddano leczeniu operacyjnemu.
Wykonano laminektomi¢ Th11-L2. Opona
twarda zostala otwarta posrodkowo, wylonio-
no jasnoczerwony, miekki guz z ogniskami
krwotocznymi. Obrastal on korzenie ogona
kofiskiego, ni¢ koficowa i stozek rdzeniowy.
Guz zostat wyciety radykalnie bez jakichkolwiek
uszkodzen korzeni. Stopiefi niedowladu i zabu-
rzenia mikcji pozostaly takie same, jak przed
operacja.

Cytologiczne cechy komérek AT/RT oraz
typowe ich uklady architektoniczne przedsta-
wiono na Ryc. 3, 4. Wyniki badai immunohi-
stochemicznych zamieszczono w Tab. 1.

Dziecko poddano chemioterapii. Podczas
leczenia otrzymywalo dozylnie: w pierwszym
kursie cisplatyne, etopozyd i winkrystyne; w
drugim: cyklofosfamid, etopozyd; w trzecim
cisplatyng, etopozyd i winkrystyng. MRI wyko-
nane po trzecim kursie chemioterapii, 3 miesig-
ce po operacji wykazato nawrét guza na pozio-
mie L1-L3 i S1. Onkolog zmienil chemiotera-
pie. Dziecko otrzymalo dwa kursy: w pierw-
szym winkrystyne, doksorubicyne, cyklofosfa-
mid; w drugim ifosamid, karboplatyne. Stan
kliniczny pacjenta pogarszal si¢ szybko. Chto-
piec wymiotowal, byt senny, wystepowaly na-
pady padaczkowe. Badanie KT glowy wykaza-
to wodogtowie. Wykonano zewngtrzng wentri-

Ryc. 1. Przedoperacyjny T1-zalezny obraz MRI w prze-
kroju strzatkowym. Badanie bez kontrastu wykazuje
guz izointensywny w stosunku do rdzenia kregowe-
go. Ponizej guza retencja ptynu mézgowo-rdzeniowe-
go o znamiennie wyzszym sygnale w stosunku do
rdzenia kregowego

kulostomie. Stan pacjenta ulegt poprawie, po-
wrocil kontakt stowny, jednak utrzymywata sie
paraplegia. Poniewaz stan pacjenta uleglt popra-
wie po wykonaniu drenazu komorowego, zato-
zono wentrikuloperitoneostomie.

W nastepnym tygodniu stan kliniczny dziec-
ka ulegl ponownemu pogorszeniu, stat sie nie-
przytomny i zmart cztery tygodnie po wentri-
kuloperitoneostomii. Czas od pierwszych obja-
wow do zgonu wyniost jedynie 5 miesiecy.

DYSKUSJA

Pierwotna lokalizacja nowotworu teratoidno-
rabdoidnego w kanale kregowym jest bardzo
rzadka [5], wystepuje jedynie u 2-7% pacjen-
tow. NajczeScie] wystgpuje umiejscowienie
wewnatrzrdzeniowe na poziomie potaczenia
piersiowo-ledzwiowego [1]. Sredni wiek dzieci
z guzem AT/RT w kanale kregowym to 24,4
miesigce. W literaturze jest podkreslana szybka
progresja objawéw guza w kanale kregowym,
co wskazuje na wysoka zlosliwos¢ AT/RT.
Objawy narastajag w ciggu kilku dni lub tygodni
[2,6].

Podstawowym narzedziem diagnostycznym
jest MRI, nie ma jednak specyficznych radiolo-
gicznych cech guza. W obrazach T1-zaleznych
guz tworzy izointensywne pola z malymi hiper-
intensywnymi ogniskami krwotocznymi w ich
obrebie [7] lub hiperintensywne ogniska odpo-

L 4.0 5.19 mm ”

Ryc. 2. Przedoperacyjny obraz T1-zalezny po gado-
linie, projekcja strzatkowa. Badanie wykazuje wzmoc-
nienie kontrastowe w obrebie guza i opon
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Ryc. 3. Widoczne sg duze komérki nowo-
tworowe zawierajace eozynochtonng
cytoplazme, pecherzykowate, ekscen-
trycznie pofozone jadro z wyraznym
eozynochtonnym jaderkiem (H+E 600 x)

Ryc. 4. Komorki nowotworowe miej-
scami tworzg struktury papilarne
(H+E 600 x)

Tab. 1. Rodzaje przeciwciat, numery Nazwa Numer Stezenie Wynik reakgji
katalogowe, stezenia i wyniki reakgji katalogo-
wy
S-100 20311 1:400 Dodatni
Wimentyna N1521 Natywne Dodatni
Cytokeratyna (AE1/AE3) M3515 1:50 Dodatni
Przeciwciata antyendomysialne N1504 Natywne Dodatni
(EMA)
Synaptofizyna MO0776 1:20 Miejscowo dodatni
Chromogranina A MO0869 1:200 Ujemny
Biatko neurofilamentu (NFP) M0762 1:100 Dodatni
w pojedynczych
komorkach
Kwasne biatko wtdkienkowe MO0761 1:100 Miejscowo dodatni
(GFAP)
Desmina MO0760 1:50 Ujemny
Mindbomb homolog 1 (MIB-1) M7240 1:150 Indeks
proliferacyjny
MIB-1 = 32,3%
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wiadajace torbielom lub obszarom martwiczym.
Wzmocnienie kontrastowe jest nierownomier-
ne. W obrazach FLAIR wystepuja obszary izo-
lub nieznacznie hiperintensywnego sygnatu
w obrebie guza w poréwnaniu do szarego pod-
toza. Obrazy T2-zalezne wykazuja niejednorod-
ny sygnatl ze stalych, krwotocznych, ptynnych,
martwiczych i zwapnialych czgsci guza. W ob-
razowaniu zaleznym od dyfuzji AT/RT wykazuje
silny sygnal. Mapy wspoélczynnika dyfuzji wy-
kazujg znaczaco mniejsza intensywno$¢ sygna-
tu w poréwnaniu z prawidtowymi tkankami.
Spektroskopia MRI wykazuje wysoki poziom
metabolitéw choliny i niski lub zerowy poziom
N-acetyloasparaginy i kreatyniny [2,3].
Zaklada sig, ze okres remisji i czas przezy-
cia jest dluzszy u chorych z catkowitg resekcja
guza, ale jest to mozliwe u 1/3 pacjentdéw
z lokalizacjg wewnatrzczaszkows [1,2]. Z powo-
du wzglednie malej liczby pacjentéw nie ma
ustalonej optymalnej chemioterapii. Stosowane
sg rozne potaczenia cyklofosfamidu, cisplatyny,
etopozydu, winkrystyny, karboplatyny, dokso-
rubicyny, aktynomycyny D oraz ifosfamidu
[1,2,8]. U pacjentéw z AT/RT stosuje si¢ tez
dokanatowg droge podawania lekéw podczas
systemowej chemioterapii. Podawane sa ta drogg
metotreksat, cytarabina i hydrokortyzon [2].

Radioterapia jest istotnym elementem lecze-
nia. Z powodu wieku chorego nie byta ona
stosowana [9]. Dzieci, ktére nie otrzymywaly
lekéw dokanatowo i nie byta stosowana radio-
terapia, zyly krocej [1]. Sa takze opinie, ze
intensywna kombinowana terapia nie powinna
by¢ stosowana u dzieci ponizej 5 roku zycia,
gdyz nie daje pozytywnych efektéw terapeu-
tycznych, przysparza natomiast cierpiefi bez
wydtuzenia przezycia. Rokowanie u dzieci po-
nizej 3 roku zycia jest bardzo zte [1,5]. Wiek-
sz0§¢ pacjentdéw z AT/RT umiera w ciagu roku
od rozpoznania mimo stosowania laczonej te-
rapii. Rokowanie u dzieci z pierwotng lokali-
zacjg rdzeniowg jest gorsze w porOwnaniu
z lokalizacja wewnatrzczaszkowa. Sredni czas
przezycia pacjentéw z AT/RT w kanale krego-
wym wynosi 7,4 miesigcy.

WNIOSKI

Przebieg kliniczny i obrazowanie MRI u cho-
rych z AT/RT nie sg specyficzne. Jedyng cechg
charakterystyczng tego guza jest ekstremalnie
szybka progresja. Nawet szybko podjete lecze-
nie operacyjne i chemioterapia nie powstrzy-
maly postepu choroby u opisywanego pacjen-
ta.
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