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Z komorek nabtonka splotu naczyniéwkowego uktadu
komorowego moézgu rozwijaja sie dwa typy nowotwo-
réw: brodawczak splotu naczyniéwkowego (choroid ple-
xus papilloma), oraz rak splotu naczyniéwkowego (cho-
roid plexus carcinoma). Brodawczak charakteryzuje si¢
niskim stopniem zlosliwosci histologicznej (WHO I°),
w przeciwienistwie do raka, bedacego guzem o wysokim
stopniu ztosliwosci (WHO III°) [25, 26].

Nowotwory splotu naczyniéwkowego wystepuja
znacznie czesciej u dzieci niz u 0séb dorostych, co po-
woduje, ze powszechnie uznaje si¢ je za charakterystycz-
ne dla wieku dziecigcego. Guzy te stanowia okoto
2,3-3% wszystkich nowotworéw stwierdzanych u cho-
rych w wieku rozwojowym [22, 30, 38, 43]. Zdecydo-
wana wiekszos¢ z nich to brodawczaki, wystepujace od
dwdch do czterech razy czesciej niz raki [3, 30, 34].
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0,9-2% nowotworéw mézgu u dzieci [8, 37, 48]. Chara-
kterystyczna cecha tych nowotworéw jest ich czestsze
wystepowanie u chorych w mtodszych grupach wieko-

wych. Co najmniej polowa ze wszystkich obserwowa-
nych przypadkéw dotyczy dzieci ponizej 2. r.z. [2, 17,
34]. Wéréd nowotwordw mézgu stwierdzanych u nie-
mowlat, odsetek brodawczakéw sigga nawet 10% [12].
Cze$¢ nowotworéw ma niewatpliwie charakter guzéw
wrodzonych, niektére z nich rozpoznawane sy juz
w okresie ptodowym [5]. W populacji dzieci z brodaw-
czakami splotu naczyniéwkowego obserwuje sie nie-
wielkg przewage chorych plei meskiej [46].

Brodawczaki rozwijaja si¢ w obrebie uktadu komoro-
wego moézgu, a ich przyczep, bedacy jednoczesnie
zrédtem ukrwienia, znajduje si¢ w splocie naczyniéw-
kowym. Zdecydowana wiekszos¢ nowotworéw umiejs-
cowiona jest nad namiotem mézdzku, przede wszy-
stkim w obrebie komér bocznych (rye. 10.1). Proces no-
wotworowy dotyczy zazwyczaj jednej ze stron i lokalizu-
je si¢ w czesci srodkowej komory, w rogu skroniowym
lub w okolicy otworu Monro. Niekiedy nowotwor
osiaga znaczne rozmiary, wypeltniajac catkowicie posze-
rzong komore boczng.

Znacznie rzadziej brodawczaki zlokalizowane sg
w pozostalych czesciach uktadu komorowego zawie-
rajacych splot naczyniéwkowy, w komorze III oraz ko-
morze IV (ryc. 10.2, 10.3). Sporadycznie obserwuje si¢
nowotwory potozone poza uktadem komorowym, m.in.
w okolicy kata mostowo-moézdzkowego [4, 46]. Niekie-
dy spotyka sie wieloogniskowe wystepowanie brodaw-
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czakéw, najczesciej w obrebie obu komdér bocznych mé-
zgu (ryc. 10.4).

Objawy kliniczne

Pierwszymi symptomami choroby sa najczesciej objawy
wzmozonego cisnienia wewnatrzczaszkowego [13, 30,
34]. Spowodowane sg one towarzyszacym nowotworo-
wi wodoglowiem, stwierdzanym u okoto 90% chorych
[17]. Przyczyna powstawania wodogtowia jest nie tylko
mechaniczne utrudnienie krazenia ptynu mézgowo-r-
dzeniowego, lecz takze jego nadmierna produkcja. Po-
wyzsze zjawisko jest specyficzne wylacznie dla brodaw-

czakéw i nie wystepuje u chorych z innymi nowotwora-
mi mézgu [31].

U matych dzieci obserwuje si¢ napiecie i uwypukle-
nie ciemigczek oraz nadmierne poszerzenie obwodu
glowy z wyczuwalnym rozejéciem szwow czaszkowych.
Czesto widoczne sg takze: zmiana zachowania dziecka,
z okresami wzmozonej sennosci, drazliwos¢, utrata tak-
nienia oraz wymioty. U starszych chorych dominujg bé-
le glowy oraz wymioty, a w badaniu okulistycznym ob-
serwuje si¢ niekiedy obrzek tarcz nerwéw wzrokowych.
U matych dzieci nie stwierdza si¢ zmian na dnie oka.

Ryc. 10.1. Brodawczak splotu naczyniéwkowego komory bocznej.
Badanie TK po podaniu kontrastu.

Ryc. 10.2. Brodawczak splotu naczyniéwkowego komory I1I u
2-letniego chiopca. Badanie TK po podaniu kontrastu.

Ryc. 10.3. Brodawczak splotu naczyniéwkowego komory IV u

4-letniego chtopca. Badanie RM w obrazie T1-zaleznym, w projekeji

strzatkowej, po podaniu kontrastu.

Ryc. 10.4. Brodawczaki splotu naczyniéwkowego obu komér bo-
cznych mézgu u 9-miesigeznej dziewezynki. Badanie TK po podaniu

kontrastu.
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Objawom wzmozonego ci$nienia wewnatrzczaszko-
wego towarzyszy¢ moga takze miejscowe objawy neu-
rologiczne, zalezne od lokalizacji nowotworu. W przy-
padkach guzéw komory III obserwuje si¢ zaburzenia
endokrynologiczne pod postacia otytosci, przedwezes-
nego dojrzewania plciowego, moczéwki prostej, zabu-
rzei wzrostu oraz zespolu miedzymézgowiowego
(diencephalic syndrome) [17]. Nowotwory umiejscowio-
ne w komorze IV moga powodowa¢ zaburzenia réwno-
wagi i chodu, ataksje, oczoplas oraz uszkodzenie ner-
wéw czaszkowych. U dzieci obserwuje si¢ takze napady
padaczkowe [13, 30, 34].

Diagnostyka obrazowa

U matych dzieci, u ktérych nie doszto jeszcze do catko-
witego zaro$nigcia ciemigczek, do diagnozowania bro-
dawczakéw splotu naczyniéwkowego wykorzystuje sie
badania ultrasonograficzne. W przypadku nowotworéw
moézgu, metoda ta ma charakter badania wstgpnego i za-
wsze istnieje konieczno$¢ poszerzenia diagnostyki o ba-
dania metodg TK lub RM.

W obrazach TK brodawczak zlokalizowany jest
w obrebie uktadu komorowego, gdzie czesto przybiera
charakterystyczny ,brodawkowaty” ksztalt, pozwalajacy
stosunkowo atwo odrézni¢ go od innych nowotworéw.
W wiekszosci przypadkéw guzowi towarzyszy posze-
rzenie uktadu komorowego z radiologicznymi cechami
ciasnoty wewnatrzczaszkowej. Brodawczak ma zazwy-
czaj jednorodng strukture, jest dobrze odgraniczony od
otaczajacych tkanek i niekiedy zawiera zwapnienia. No-
wotw6r moze by¢ hipo-, izo- lub lekko hiperdensyjny.
Po podaniu $rodka cieniujacego obserwuje si¢ bardzo
intensywne, jednorodne wzmocnienie guza, czesto
z obecnoscia duzego naczynia doprowadzajacego. Spo-
radycznie nowotwor przybiera¢ moze tez postac torbieli
[11, 41, 43].

W obrazach RM brodawczak jest zazwyczaj jedno-
rodny w budowie, ma wyrazne granice i nie nacieka stru-
ktur sasiadujacych. W obrazach T1-zaleznych guz jest
najczgéciej izointensywny, podczas gdy w obrazach
T2-zaleznych moze by¢ zaréwno izo-, hipo- lub hiperin-
tensywny. Po podaniu srodka cieniujacego obserwuje si¢
intensywne jednorodne wzmocnienie. Czesto widoczny
jest takze cienki i krety obszar ucieczki sygnatu odpowia-
dajacy poszerzonemu naczyniu doprowadzajacemu [11,
39, 45].

W celu lepszej oceny unaczynienia nowotworu wy-
konuje si¢ dodatkowo badania RM w opcji naczynio-
wej. W przypadkach, w ktérych przed planowanym za-
biegiem chirurgicznym rozwaza si¢ wykonanie emboli-
zacji naczyn doprowadzajacych, niezbedne jest wykona-
nie badan angiograficznych naczyn mézgowych.

Leczenie chirurgiczne
Wszyscy chorzy z brodawczakami splotu naczyniow-
kowego sa kwalifikowani do leczenia chirurgicznego,

ktérego podstawowym celem jest catkowite usuniecie
nowotworu. Poniewaz w zdecydowanej wigkszosci przy-
padkéw resekeja guza powoduje ustgpienie objawéw wo-
dogtowia, przed wlasciwym zabiegiem operacyjnym nie
ma potrzeby podejmowania innych dziatari majacych na
celu trwate zniesienie objawéw wzmozonego ci$nienia
wewngtrzczaszkowego. Zatozenie uktadu zastawkowego
komorowo-otrzewnowego jest niewskazane, takze ze
wzgledu na mozliwos¢ wystapienia wodobrzusza,
bedacego wynikiem probleméw z wchlanianiem znacz-
nych objetosci ptynu moézgowo-rdzeniowego w jamie
otrzewnej [40]. Wykonanie zabiegu pofaczenia komory
IIT ze zbiornikami pajeczynéwki przy uzyciu neuroendo-
skopu jest réwniez przeciwwskazane, gdyz brak mozli-
wosci wchtoniecia produkowanego w nadmiarze ptynu
moézgowo-rdzeniowego moze doprowadzi¢ do znaczne-
go poszerzenia przestrzeni podpajeczynéwkowej.

Stan kliniczny wigkszosci chorych z wodoglowiem
w przebiegu brodawczaka jest na tyle dobry, Ze pozwala
na przygotowanie ich do operacji. Jezeli jednak wzrost
ci$nienia wewnatrzczaszkowego zaczyna zagrazaé zyciu
i zdrowiu pacjenta, konieczna jest natychmiastowa in-
terwencja, majaca na celu jego obnizenie. Najwtasci-
wszym sposobem postgpowania w takiej sytuacji jest
zalozenie drenazu komorowego zewngtrznego. Ten
prosty i krétki zabieg mozliwy jest do przeprowadzenia
réwniez w warunkach znieczulenia miejscowego.

U niektérych chorych ze znacznego stopnia posze-
rzeniem uktadu komorowego, zaktada si¢ planowo dre-
naz komorowy, ktéry nastgpnie utrzymuje si¢ przez kil-
ka dni. Celem takiego postgpowania jest zmniejszenie
szerokosci uktadu komorowego, z réwnoczesnym zwie-
kszeniem grubosci ptaszcza kory mézgu. Dziatanie to
ma zapobiec zapadnigciu pétkuli mézgu i powstaniu
wodniaka podtwardéwkowego w okresie pooperacyj-
nym [34].

Poniewaz uktad komorowy otoczony jest ze wszy-
stkich stron prawidtowymi strukturami mézgowia, usu-
nigcie nowotworu rosnacego w jego $wietle zwigzane
jest zawsze z koniecznoscia przeciecia zdrowych tkanek.
W zaleznosci od umiejscowienia guza, jego rozmiaréw
oraz unaczynienia, wybiera si¢ w kazdym przypadku
najbardziej optymalng droge dotarcia do nowotworu,
tak aby dodatkowe uszkodzenie spowodowane operacja
bylo jak najmniejsze. W przypadku guzéw zlokalizowa-
nych w rogu przednim komory bocznej oraz w okolicy
otworu Monro wykonuje si¢ najczesciej kraniotomie
czotows, z nacigciem zakretu czotowego $rodkowego.
Nowotwory umiejscowione w trzonie i rogu tylnym
usuwa si¢ droga otwarcia ciemieniowego lub ciemie-
niowo-potylicznego. Dostep do guzéw znajdujacych sie
w rogu skroniowym uzyskuje si¢ poprzez kraniotomie
skroniows, z nacigciem zakretu skroniowego srodkowe-
go.

Nowotwory znajdujace sic w obrebie komory III
usuwane sg przez otwér Monro, do ktérego dochodzi
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si¢ drogg kraniotomii czotowej przystrzatkowej, z nacie-
ciem ciata modzelowatego lub wspomniana wczesniej
droga otwarcia czotowego. Guzy umiejscowione w tyl-
nym dole czaszki wymagaja wykonania kraniotomii
podpotylicznej, potaczonej zwykle z nacigciem dolnej
czesci robaka lub potkuli mézdzku. Wykonujac dojscie
do komory IV poprzez jedna ze szczelin mézdzkowo-r-
dzeniowych mozna unikna¢ uszkodzenia robaka méz-
dzku [29].

Brodawczaki splotu naczyniéwkowego sa zawsze do-
brze unaczynione i przy tym czesto osiagaja znaczne
rozmiary. Réwnoczesnie wigkszos¢ chorych stanowig
mate dzieci, u ktérych objetos¢ krwi krazacej w tozysku
naczyniowym jest stosunkowo niewielka, co czyni je
szczegdlnie wrazliwymi na utrate kazdej ilosci krwi. In-
tensywny krwotok, czy nawet przedtuzajace si¢ niewiel-
kie krwawienie wystepujace w trakcie zabiegu chirur-
gicznego stanowi¢ moga powazne zagrozenie dla chore-
go. Zabieg usuniecia brodawczaka splotu naczyniéw-
kowego jest zawsze powaznym wyzwaniem dla chirur-
ga, wymagajacym od niego starannego zaplanowania
i precyzyjnego przeprowadzenia operacji. Taktyka po-
stepowania wymaga najpierw uwidocznienia, a nastep-
nie skoagulowania i odciecia naczyn doprowadzajacych
krew do nowotworu. Tylko wtedy mozliwe jest catko-
wite i bezpieczne usunigcie guza, nawet majacego zna-
czne rozmiary. Préby usuwania nowotworu bez weze-
$niejszego zaopatrzenia naczyii doprowadzajacych
moga prowadzi¢ do wystapienia trudnych do opanowa-
nia krwotokéw.

Niekiedy rozmiary nowotworu oraz jego polozenie
moga znacznie utrudniac lub nawet uniemozliwia¢ bez-
pieczne zamkniecie naczyn doprowadzajacych. W ta-
kich sytuacjach mozna rozwazy¢ ewentualnos¢ wykona-
nia ich embolizacji, w okresie poprzedzajacym operacje
[34].

Poniewaz brodawczak wyjatkowo rzadko przerasta
wyscidtke uktadu komorowego, jego wyjecie po odcie-
ciu szypuly naczyniowej nie stanowi zazwyczaj proble-
mu. W przypadku matych nowotworéw mozna tego
dokona¢ w catosci, przy guzach o wigkszych rozmiarach
konieczne jest ich usunigcie we fragmentach. Wyko-
nujac te czynnosci nalezy stara¢ sie unika¢ nadmiernego
poszerzania naciecia w obrebie kory mézgu.

Jak wspomniano wczesniej, w trakcie operacji nie-
zmiernie wazna jest dbato$¢ o hemostaze na wszystkich
jej etapach, poczawszy od nacigcia skory, az do zatoze-
nia ostatnich szwéw. Rolg anestezjologa znajdujacego
si¢ na sali operacyjnej jest troska o odpowiednie uzu-
petnianie utraconych sktadnikéw krwi drogg transfuzji
oraz szybka i sprawna reakcja w przypadku wystapienia
zaburzeri hemodynamicznych. W  trakcie operacji
u dzieci z brodawczakami splotu naczyniéwkowego
zwykle reguly sa przetoczenia znacznych objetosci pre-
paratéw krwi i osocza, w niektérych przypadkach prze-
kraczajace nawet 100% objetosci krwi krazacej [13].

Najczestsze powiktania leczenia chirurgicznego wy-
nikaja wlasnie ze znacznej utraty krwi w trakcie operacji.
U chorych moga wystapi¢ zaburzenia hemodynamicz-
ne, prowadzace w skrajnych przypadkach do wstrzasu
hipowolemicznego i zatrzymania akcji serca, oraz zabu-
rzenia o typie koagulopatii ze zuzycia. U czesci pacjen-
téw konieczne bywa przerwanie resekcji nowotworu
i szybkie zakoniczenie operacji. W kraricowych przypad-
kach, konsekwencjg znacznej utraty krwi moze by¢ na-
wet zgon [13, 30, 34, 49].

Kolejnym, czgsto wystepujacym problemem jest za-
padniecie pétkuli mézgu po operacji, spowodowane
obecnoscig przetoki pomiedzy ukladem komorowym
a przestrzenig podpajeczynéwkows. W konsekwencji
dochodzi do powstania wodniaka podtwardéwkowego,
a niekiedy réwniez krwiakéw spowodowanych przerwa-
niem naczyni krwiono$nych przebiegajacych pomiedzy
powierzchnia kory mézgu a opona twardg. Aby temu
zapobiec, obok wspomnianego wczesniej przedopera-
cyjnego drenazu komorowego zewnetrznego podejmo-
wane s3 takze proby zszywania brzegéw pajeczynéwki
oraz sklejania klejem tkankowym miejsca naciecia kory
moézgu, po uprzednim wypetnieniu uktadu komorowe-
go solg fizjologiczna [6, 34]. W takich sytuacjach stoso-
wany bywa réwniez pooperacyjny czasowy drenaz ko-
morowy zewngtrzny [23]. W przypadku utrzymywania
si¢ wodniaka powodujacego ucisk pétkuli mézgu konie-
czne jest zalozenie uktadu zastawkowego podtwar-
déwkowo-otrzewnowego.

U czgsci chorych leczonych chirurgicznie, pomimo
usuniecia nowotworu, w dalszym ciagu utrzymuje si¢
wodoglowie. Pacjenci tacy wymagaja zatozenia uktadu
zastawkowego komorowo-otrzewnowego [28, 34].

Obserwowane w okresie przedoperacyjnym napady
padaczkowe utrzymuja si¢ u czgsci dzieci takze po usu-
nigciu nowotworu. Dodatkowo, u niektérych chorych
napady pojawiajg si¢ w rezultacie srédoperacyjnego usz-
kodzenia kory mézgu. Ocenia sie, ze padaczka wyma-
gajaca statej farmakoterapii wystepuje nawet u 25% ope-
rowanych chorych [17].

Wsréd innych powikian zwiazanych z leczeniem
chirurgicznym wystepowaé¢ mogg niedowtady potowi-
cze, ubytki w polu widzenia, uszkodzenia nerwéw cza-
szkowych oraz zaburzenia neuropsychologiczne. Czgé¢
dzieci wykazuje cechy opéznienia rozwoju psychiczne-
go i ruchowego [17].

Woyniki leczenia chirurgicznego dzieci z brodawcza-
kami splotu naczyniéwkowego, pomimo mozliwosci
wystepowania groznych dla zycia powiktan, sg bardzo
dobre. U wiekszosci chorych mozliwe jest catkowite
usuniecie nowotworu, aczkolwiek niekiedy konieczne
jest przeprowadzenie zabiegu w kilku etapach. Pelna re-
sekcje nowotworu uzyskuje sie nawet u 96-100% opero-
wanych chorych [30, 34].



