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Streszczenie:

Stowa kluczowe:

Wstep: haemangiopericytoma (HPC), inaczej obfoniak, jest rzadko wystepujagcym nowotworem zto$liwym, ktéry wywodzi sie
z pericytdw — naczyn wiosowatych. HPC najczesciej wystepuje u pacjentow dorostych, u dzieci jedynie w 5—10% przypadkéw.
Brak jest doniesien w literaturze na temat wrodzonej oczodotowej lokalizacji HPC.

Materiat i metody: opisano przypadek jednostronnego wytrzeszczu u jednodniowego noworodka pici meskiej. Za pomocg meto-
dy obrazowej (TK) stwierdzono bogato unaczyniong mase guzowa w prawym oczodole, wnikajgcg w podstawe czaszki i w gigb
dotéw czaszkowych. Wykonano otwartg biopsje oczodotu.

Wyniki: rozpoznanie HPC postawiono na podstawie badania histologicznego wycinka guza oczodofu. Zmiana nie zostata zakwa-
lifikowana do leczenia operacyjnego. Niemowle poddano leczeniu chemioterapig (10 miesiecy), uzyskano znaczng regresje guza
bez nawrotéw w czasie 4-letniej obserwacji.

Whioski: u dziecka z oczodotowym guzem pierwotnie nieoperacyjnym chemioterapia moze odegra¢ duza role w leczeniu HPC
typu niemowlecego.

guz oczodotu wrodzony, haemangiopericytoma, noworodek, diagnostyka, chemioterapia.

Purpose: To present a case of Haemangiopericytoma (HPC), a rare neapalsm which originates from the vascular pericytes. HPC
occurs most commonly in adults. Only 5-10% of cases occur in children. Congenital orbital HPC is generally unknown in the

Material and methods: A case of congenital, large exophthalmus is reported in a 1 day old male neonate. Imaging studies de-

Results: The diagnosis of HPC was established after histological exmination. Lesion did not qualify to surgical resection. The
child was treated with chemotherapy for 10 months and a great regression of tumor was noted. There was no tumor recurren-

Conclusions: Chemotherapy may have a significant role in the treatment of infants with nonoperative malignant hemangioperi-

Summary:
field of ophthalmology.
monstrated a vascular, orbital mass involving skull base and cranial fossa.
ce during 4 years of a follow up.
cytoma.
Key words: orbital tumor congenital, haemangioperitcytoma, neonate, diagnostic, chemotherapy.
Wstep

Haemangiopericytoma (HPC) (inaczej obtoniak) nalezy do
bardzo rzadko wystepujgcych nowotworéw pochodzenia me-
zenchymalnego. Czesto$§¢ ponownego zachorowania na HPC
wynosi 2: 100 000 przypadkdéw. Jest to guz naczyniowy wywo-
dzacy sie z pericytéw (komdrek Zimmermanna), zewnetrznych
komorek otaczajacych btong podstawng $cian naczyn wiosowa-
tych. Pierwszy opis HPC podali Stout i Murray (1) w 1942 r.
Etiologia tego guza jest nieznana. Wedtug najnowszej klasyfika-
cji WHO jest on zaliczany do guzéw fibroblastycznych oraz mio-
fibroblastycznych (2). W zalezno$ci od aktywnos$ci biologicznej
moze by¢ sklasyfikowany jako tagodny lub zo$liwy. Nie istniejg
histologiczne kryteria, na podstawie ktérych mozna odrdzni¢
jednoznacznie obie postacie guza, gdyz nie ma on specyficz-
nych cech immunofenotypowych, a uktady tkankowe wielu réz-
nych guzéw, ktdére powstaly z tkanek miegkkich, sa podobne do
uktadu charakterystycznego dla HPC. Czynnikiem decydujacym
o zlosliwosci guza sa: liczba figur mitotycznych, pleomorfizm

komérkowy, liczna komérkowos$¢, anaplazja komoérek, ogniska
martwicy, wylewy krwawe. W badaniach immunohistoche-
micznych charakterystyczna dla wszystkich rodzajéw HPC oraz
innych guzdéw fibroblastycznych jest obecno$é¢ antygenu CD34.
HPC wystepuje u oséb w réznym wieku i moze rozwijac sie
w tkankach migkkich réznych narzadéw, wszedzie tam, gdzie
znajduja sie naczynia wiosowate (3). Jest rozpoznawany u 40%
dorostych w wieku 40.—60. lat (w 20% przypadkéw w gtowie
i szyi) i u 5—10% dzieci (w tym w 33% jest zmiang wrodzonag).
U dzieci wyrdznia sie dwie odrebne postacie guza, ktére klinicz-
nie majg rézne i obraz, i przebieg. HPC typu dorostego wystepu-
je u dzieci powyzej 1. roku zycia i przebiega podobnie jak u ludzi
starszych — umiejscawia si¢ gtéwnie w obrebie gtowy, szyi,
konczyn dolnych i miednicy, ponadto w 10-20% przypadkdéw
juz w chwili rozpoznania stwierdza sie¢ odlegte przerzuty. HPC
typu niemowlecego wystepuje u dzieci do 1. roku zycia. Rzadko
bywa umiejscowiony w oczodole — w dostepnym pi$miennic-
twie mozna znalez¢ jedynie pojedyncze opisy wrodzonego HPC,
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ktéry jest usytuowany w tej okolicy (4,5). Chociaz histologicznie
budowa HPC u dzieci jest podobna do budowy HCP typu do-
rostego, kliniczny przebieg nowotworu u dzieci jest mniej agre-
sywny, a rokowanie bardziej korzystne dzieki wysokiej wrazli-
wosci na chemioterapie. O0dmienno$ci w przebiegu HPC u dzieci
sq podkreslane przez wielu autoréw (3, 6-8). Obrazy uzyskane
za pomocg TK, MRI czy USG nie sg charakterystyczne dla HPC,
pomagajg jedynie w ocenie lokalizacji zmiany i jej rozlegtosci.
Diagnostyka réznicowa HPC wymaga uwzgledniania innych
guzoéw takich jak: nerwiakowtdkniak (neurofibroma), migsniak
gtadkokomérkowy (leiomyoma), migsak (sarcoma) tkanek migk-
kich, przerzuty nerwiaka ptodowego (neuroblastoma). Podstawg
leczenia HPC u dzieci, obu postaci — dorostej i niemowlecej,
jest radykalny zabieg operacyjny — pierwotny lub odroczony. Ze
wzgledu na wspomniang czuto$¢ HPC na leczenie onkologiczne
w przypadku guzéw pierwotnie nieoperacyjnych typu niemow-
lecego stosuje sie chemioterapie neoadjuwantowa, poprawia to
rokowanie i daje szanse remisji w przypadku wznowy guza (6).

Cel

Celem pracy jest prezentacja przypadku wrodzonego guza
oczodotu — haemengiopericytoma — obserwowanego przez 5
lat.

Opis przypadku

Jednodniowy noworodek pici meskiej, pochodzacy z dru-
giej cigzy, urodzony sitami natury, z masg ciata 3100 g, 10 pkt
w skali Apgar, zostat skierowany na konsultacje do Kliniki Oku-
listyki IPCZD w Warszawie z powodu masywnego wytrzeszczu
prawej gatki ocznej (ryc. 1).

AN

Masywny wytrzeszcz prawej gatki ocznej, obrzek powiek

Ryc. 1.
i spojéwki u niemowlecia w pierwszej dobie zycia.
Fig. 1. Massive proptosis of right eye, swelling of eyelids, chemosis

in the first day of life.

Stwierdzono inne odchylenia od normy takie jak powigkszo-
ne wezty chtonne pachowe, pachwinowe oraz obrzek z zasinie-
niem konczyny dolnej lewej. W pierwszej dobie zycia wykonano
TK oraz biopsje otwartg guza prawego oczodotu (ryc. 2).

Mikroskopowo stwierdzono utkanie nowotworowe zbudo-
wane z okragtych i wrzecionowatych komérek, ktére uktadajg
sie wokot $cian naczyn krwiono$nych. Obecne sg nieliczne fi-
gury podziatu, bez cech martwicy. Morfologia guza nie wskazuje
na jego ztosliwy charakter. Dgn.: Solitary fibrous tumour (posta¢
dziecigca). Badaniem immunohistochemicznym stwierdzono
obecno$¢ antygenu CD 34(+). Po otrzymaniu ostatecznego wy-
niku badania histopatologicznego HPC rozwazano mozliwos¢ le-

Ryc. 2. TK gtowy i oczodotéw u niemowlecia w pierwszej dobie zycia
— duzy guz prawego oczodofu powodujgcy wytrzeszcz prawej
gatki ocznej, penetrujacy do sitowia i $rodkowej czesci dotu
czaszki; struktury mézgowia i mézdzku bez zmian.

CT of head and orbits in the first day of life — the large tumor
of the right orbit, causing proptosis of the right eye with the
penetration into ethmoid cells and into the middle cranial fos-
sae; brain and cerebellum without changes.

Fig. 2.

czenia operacyjnego. Z uwagi na niemozno$¢ przeprowadzenia
bezpiecznego, radykalnego zabiegu usunigcia guza (rozlegto$c
zmian z zajeciem zatoki jamistej) odstgpiono od leczenia chi-
rurgicznego, zastosowano leczenie antyangiogenetyczne — che-
mioterapie (CHT) wg schematu VAC: winkrystyna, aktynomycy-
na D, cyklofosfamid. Biorgc pod uwage miody wiek dziecka, nie
przeprowadzono radioterapii. Po dziesieciu cyklach CHT uzyska-
no regresje: czeSciowg remisje z redukcjg guza o ponad 50%,
w kolejnych latach obserwacji stwierdzono dalsze ustepowanie
zmian, bez nawrotéw. Obecnie dziecko ma ponad 5 lat, jego
stan okulistyczny jest nastepujacy: Vod = 0,06 cc -1,00 Dsph
-2,25 Dcyl ax 40, Snod = 3,6 cc jw; Vos = 1,0, Snos = 0,5/30
cm. Wytrzeszcz gatki prawej 4 mm w stosunku do gatki lewej,
ograniczenie ruchomosci gatki prawej w strone nosa i brak kon-
wergencji kompensowane wyréwnawczym ustawieniem gfowy
— skreceniem jej w lewa strone (ryc. 3).

Ryc. 3. Nieznaczny wytrzeszcz gatki prawej, wyréwnawczy zwrot
twarzy w lewo.

Fig. 3. Insignificant proptosis of the right eye, compensatory left turn
of the face.

W badaniu kontrolnym MR: nieznaczny wytrzeszcz prawej
gatki ocznej, struktura migéni gatkoruchowych nie do oceny
(ryc. 4).
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Ryc. 4. MR gtowy i oczodotéw u dziecka w wieku 4,5 roku — oko pra-
we: nieznaczny wytrzeszcz, obraz migéni zewnatrzgatkowych
nieidentyfikowalny.

MRI of head and orbits at the age of 4,5 years — right eye:
small proptosis, obscure image of extraocular muscles uniden-
tifiable.

Fig. 4.

Postepowanie okulistyczne: wyréwnanie wady refrakcji i le-
czenie niedowidzenia oka prawego za pomoca obturacji oka le-
wego oraz systematyczna kontrola narzadu wzroku. Ze wzgledu
na stan mie$ni okoruchowych, uwidoczniony za pomocg bada-
nia MR, nie podjeto leczenia operacyjnego zeza.

Omowienie

Podstawa rozpoznania haemangioericytoma sg badania hi-
stopatologiczne i immunohistochemiczne. Nie okre$lajg one jed-
noznacznie przebiegu choroby i rokowania. U obserwowanego
przez nas dziecka, ktére ze wzgledu na lokalizacje guza i jego
rozlegto$¢ nie kwalifikowato sie do leczenia operacyjnego, za-
stosowano diugoterminowa adjuwantowg CHT. W rezultacie
uzyskano regresje zmian w oczodole, z zachowaniem widzacej
gatki ocznej. Zapewne fakt, ze byfa to zmiana jednoogniskowa,
wplynat korzystnie na wynik leczenia. Inni autorzy takze zwraca-
ja uwage na dobre efekty stosowania CHT w leczeniu heaeman-
giopericytoma typu niemowlecego (6,8-9). Zawsze nalezy sie
jednak liczy¢ z mozliwoscig wystgpienia powiktan zwigzanych
z chemioterapig. W ostatnich latach wskutek intensywnego
rozwoju badan molekularnych i poznania proceséw inhibicji an-
giogenicznego rozwoju guza pojawity sie nowe mozliwosci jego
leczenia (10), postepy w diagnostyce za$ pozwalajg rozpoznac

zmiany juz w zyciu ptodowym i wdrozy¢ odpowiednie postepo-
wanie (11).

Whiosek

Wrodzone guzy oczodotowe wymagajg ztozonej, wnikliwej
diagnostyki. Chemioterapia moze odegra¢ duzg role w leczeniu
hemangiopericytomy typu niemowlecego u dziecka z oczodoto-
wym guzem pierwotnie nieoperacyjnym.
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