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KLINICNI PRIMER/CASE REPORT

RazSirjeni gliom vidne poti pri najstniku

Extensive optic pathway glioma in a teenager

Petra Skitek, Branka Stirn-Kranjc

Izviecek

Izhodis¢a: Gliomi vidne poti so redki, vendar
najpogostejsi primarni tumorji vidnega Zivca, ki
prizadenejo otroke pogosteje kot odrasle. Njiho-
va obravnava zahteva individualizirani in multi-
disciplinarni pristop.

Prikaz primera: V prispevku je predstavljen kli-
ni¢ni potek in oftalmoloska, elektrofizioloska,
nevroradioloska, nevrokirurska ter onkolosko
pediatri¢na obravnava razirjenega glioma vidne
poti pri najstniku z nespecifiécnimi motnjami
vida.

Zakljucki: Ceprav so gliomi vidne poti najpogo-
steje nizko maligni astrocitomi, je njihov klini¢ni
potek zelo razlicen in nepredvidljiv, zaradi cesar
njihovo optimalno zdravljenje $e vedno ni pov-
sem doreceno. V zadnjem desetletju je postalo
zdravljenje prve izbire kemoterapija, Se posebej
pri neoperabilnih in/ali razirjenih gliomih.

Abstract

Background: Optic pathway gliomas are rare,
but the most common primary tumours of the
optic nerve. They affect children more than
adults. Management of these patients requires an
individualized and multidisciplinary approach.

Case report: A clinical course and ophthalmo-
logical, electrophysiological, neuroradiological,
neurosurgical and paediatric-oncological man-
agement of an extensive optic pathway glioma
in a teenager with unspecific visual problems are
presented.

Conclusions: Although most frequently low
grade astrocytomas, optic pathway gliomas fol-
low a highly variable and unpredictable clinical
course. Therefore, their optimal management
is still controversial. In the last decade, chemo-
therapy has become the first-line treatment mo-
dality, especially in inoperable and/or extended
gliomas.

Uvod

Gliomi vidne poti so novotvorbe, ki
vzniknejo v vidnem zivcu in/ali kiazmi
ter retrokiazmalno. Histolosko so vecino-
ma nizko maligni pilocitni astrocitomi, pri
odraslih so pogosteje visoke stopnje mali-
gnosti.”>* Pogosteje prizadenejo majhne
otroke, redkeje najstnike in odrasle; 75%
jih namre¢ odkrijemo pred desetim letom,
do 90% pred 20. letom starosti.* Predsta-
vljajo 2-5% vseh intrakranialnih tumorjev
pri otrocih® in jih pogosto vidimo pri otro-
cih z nevrofibromatozo. Umestitev tumor-
ja doloc¢a njihovo klini¢no sliko. Priblizno
Cetrtina jih je omejena na vidni Zivec in se
najpogosteje pokazejo z enostransko, poca-
si napredujoco, neboleco proptozo, redkeje
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strabizmom in nistagmusom. Spremlja jih
poslabsanje vida ter atrofija ali edem papi-
le vidnega Zivca. Gliomi, ki so omejeni na
kiazmo, povzrocijo obojestransko poslab-
$anje vida, lahko strabizem, monokularni
ali asimetri¢ni nistagmus, papili vidnega
zivca sta ponavadi atrofi¢ni, lahko tudi nor-
malni, redkeje otekli. Ob razsiritvi tumorja
na hipotalamus se pojavijo hipotalamic¢ni
simptomi (prezgodnja puberteta, zaostanek
v rasti, diabetes insipidus, diencefali¢ni sin-
drom), ob prizadetosti tretjega ventrikla na-
stane obstruktivni hidrocefalus. Ne glede na
umestitev tumorja je klini¢ni potek bolezni
zelo razlicen in nepredvidljiv.>® Lahko so
pocasi rastoci ali hitro napredujoci, nekateri
se stabilizirajo, redko spontano regradirajo,
opisana je tudi njihov metastatski razsoj.>”*
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Slike1a, b: Fotografija
oCesnega ozadja desnega
in levega oCesa: (a) ob
sprejemu — temporalno
bledejsi papili vidnih
Zivcev; vidna ostrina
desno in levo 1,0 brez
korekcije. (b) po Sestih
mesecih zdravljenja s
kemoterapijo—obledeli
(atrofiéni) papili vidnih
Zivcev; vidna ostrina
desno dojem svetlobe,
levo 1,0 brez korekcije.

Pri odraslih pogosteje hitro napreduje in je
bolj agresiven kot pri otrocih.>*°

Prikaz primera

15-letni decek, sicer zdrav in v $oli izre-
dno uspesen, je vsaj pet let opazal obcasne
zameglitve vida obojestransko, ki so se poja-
vljale predvsem ob telesnem naporu. Zadnji
dve leti so se tezave postopno slabsale. Opa-
zal je obcasne, predvsem centralne izpade
v vidnem polju, pri dolgotrajnem branju je
opazal dvojne slike. Glavobolov ni imel. Ob
sprejemu je bila vidna ostrina desnega ocesa
0,8 s.c., levega 1,0 s.c., barvni vid je bil po
Ishihari obojestransko 1/11, po Farnsworthu
15-hue spremenjen v vseh oseh. Sprednji se-
gment je bil obojestransko brez posebnosti,
relativnega aferentnega pupilarnega defekta
(RAPD) ni bilo. Papili vidnega Zzivca sta bili
temporalno bledejsi (Slika 1 a). Preiskava
vidnega polja po Goldmannu je pokazala
obojestransko zazetje izopter z zgornje stra-
ni z izkljuditvijo temporalnega centralnega
in paracentralnega podrocja (Slika 2 a), sta-
ticna racunalniska perimetrija je prikazala
obojestransko difuzno znizano obcutljivost.

I-178

Opravljene so bile elektrofizioloske preiska-
ve, od katerih sta bila bliskovna in slikovna
elektroretinografija (ERG) normalnih vre-
dnosti, pri slikovnih vizualnih evociranih
potencialih (VEP) je bila obojestransko
pomembno znizana amplituda vala Pioo,
latenca pa v mejah normale. Magnetnore-
sonan¢no slikanje orbit in glave je pokaza-
lo infiltrativni gliom kiazme, ki je zajemal
tudi oba opti¢na traktusa, oba talamusa ter
levo stran mezencefalona in ponsa (Slika 3).
Decek ni imel drugih nevroloskih izpadov,
prav tako ni izpolnjeval drugih diagnostic-
nih meril za nevrofibromatozo tipa 1 (NF 1).
Druzinska anamneza je bila za NF 1 negativ-
na, enako za tumorje. Vidna ostrina desne-
ga ocesa je decku v mesecu dni zelo upadla.
Nevrokirurgi so opravili biopsijo tumorja v
podrocju intrakranialnega dela desnega vi-
dnega zivca, ki je pokazala pilocitni astroci-
tom. Pediatri so uvedli (najprej indukcijsko,
nato konsolidacijsko) kemoterapijo z vinkri-
stinom in karboplatinom, ki jo je de¢ek do-
bro prenasal. Kontrolne slikovne preiskave
po Sestih mesecih niso pokazale rasti tumor-
ja. Prav tako ponovljeni slikovni VEP levo ni
pokazal sprememb. Vidna funkcija je ostala

Zdrav Vestn Supl | december 2010 | Letnik 79



Sliki2a, b: Vidno polje
po Goldmannu: (a) ob
sprejemu — obojestransko
zazetje izopter z zgornje
strani z izkljucitvijo
temporalnega
centralnegain
paracentralnega
podrogja znotraj 30
stopinj. (b) Sest mesecev
po zacetku zdravljenja s
kemoterapijo — obsezen
izpad vidnega polja
obojestransko, ki pa
ostaja ze pol leta
stabilen.

Slika 3: Magnetno-
resonancno slikanje
glave in orbit: (a) FLAIR
sekvenca aksialno—
razsezen infiltrativni
gliom kiazme (K), ki
zajema tudi oba opti¢na
traktusa, talamusa (T),
levo stran mezencefalona
(M); (b) T2 obteZena
slika—infiltracija glioma v
pons (P).

ob kemoterapiji stabilna (desno dojem sve-
tlobe, levo 1,0 s.c.), sicer s povsem oblede-
limi papilami vidnega Zivca (Slika 1 b) in z
obseznim izpadom vidnega polja (Slika 2 b).

Razpravljanje

Gliomi vidne poti so na sreco redek
vzrok okvare vida pri otrocih. Lahko so v
povezavi z NF 1, kjer se gliomi vidne poti
pojavijo v 15 %, medtem ko je incidenca NF
1 pri bolnikih z gliomi vidne poti 10-70 %,
povpre¢no 25%.> Nepredvidljivi klini¢ni
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potek teh tumorjev otezuje odlocitev o nji-
hovem optimalnem zdravljenju, se dodatno
je ta odlocitev otezena tudi zaradi njihove
tendence pojavljanja pri majhnih otrocih.?
Z zdravljenjem Zelimo ¢im dlje ohraniti ¢im
boljsi vid ter minimizirati z zdravljenjem
povezano obolevnost. Priporodeni zacetni
ukrep je zato opazovanje in redno spremlja-
nje vidne funkcije in velikosti spremem-
be. Zdravljenje je indicirano le v primeru
ugotovljenega klini¢nega ali radiografsko
dokumentiranega napredovanja bolezni.>*
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Kirursko zdravljenje pride v postev za eno-
stranske orbitalne gliome, omejene na vidni
zivec, ki povzrocajo hudo, kozmetsko mo-
teco proptozo in/ali izgubo vida. Nadalje je
pri eksofiticnih kiazmalnih/hipotalami¢nih
gliomih lahko potrebna kirurska dekom-
presija, $e posebej ob prisotnosti hidroce-
falusa.»>'* Ostale progresivne spremembe
lahko zdravimo z obsevanjem ali s kemo-
terapijo. Oboje zmanjsa ali zaustavi rast tu-
morja in stabilizira vidno funkcijo, vendar je
postalo zdravljenje prve izbire kemoterapija,
s katero se izognemo dolgoro¢nim posledi-
cam obsevanja, kar je Se posebej pomemb-
no pri najmlajsih bolnikih.> Kadar bolezen
kljub kemoterapiji napreduje, je potrebno
bolnike vseeno obsevati.>>'* Med novej-
$imi metodami sta protonsko obsevanje in
stereotakti¢no frakcionirano obsevanje, ki
zmanjs$ujeta mozne stranske ucinke,>'>!*
kot so upad kognitivne funkcije, endokri-
noloske motnje, sekundarne maligne novo-
tvorbe, mozganskozilne bolezni.>?

Potek bolezni pri nasem bolniku je bil
sprva, glede na anamnesti¢cni podatek o
dolgotrajnih tezavah z vidom, znacilno po-
Casen, vendar je vidna ostrina enega ocesa
kasneje zelo hitro upadla; obojestransko se
je poslabsalo vidno polje. Kljub radiolosko
ugotovljenem gliomu, je bila za potrditev
diagnoze (in izkljuc¢itev drugih moznih
sprememb) opravljena biopsija tumorja,
Ceprav ta za klini¢no in radiolosko tipi¢ne
primere po nekaterih navedbah v literaturi
ni potrebna.'®'” Zaradi razseznosti procesa
operativno zdravljenje ni bilo indicirano. S
kemoterapijo je bila ustavljena rast tumorja
ter vzpostavljena stabilizacija preostale, si-
cer precej okrnjene vidne funkcije, s katero
decek odli¢no deluje. Dodatna radioterapija
$e ni povsem izkljucena, odvisno od nadalj-
nje stabilnosti stanja.
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