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OPIS PRZYPADKU ”

Gluchota w przebiegu
guza kata mostowo-mozdzkowego
u 5-letniego chlopca — opis przypadku

Sensorineural deafness due to cerebellopontine
angle tumor in 5-year-old boy — case report

Renata Pepas', Malgorzata Smiechura’, Malgorzata Struzycka?,
Wiestaw Konopka'2

STRESZCZENIE

Guzy kata mostowo-moézdzkowego stanowia okoto 6—10% zmian rozro-
stowych w obrebie osrodkowego uktadu nerwowego. Najczesciej spoty-
ka si¢ w tej okolicy nerwiaki nerwu stuchowego (ok. 80-90%), perlaki
(ok. 6%) oraz oponiaki (ok. 6%). Nerwiaki w wigkszo$ci rozwijaja
si¢ u kobiet, $rednio w wieku 50-60 lat. Zwykle (w 95% przypadkow)
sa to guzy nabyte, jednostronne.

Guzy kata w populacji dziecigcej sa stosunkowo rzadkie, a ich wystg-
powanie jest nierozerwalnie zwigzane z uwarunkowang genetycznie
neurofibromatoza typu 2, ktora dotyka 1 na 40-50 tys. ludzi, a u ponad
95% chorych diagnozuje si¢ nerwiaki nerwu VIII. Najbardziej charakte-
rystycznym objawem jest powstanie obustronnych nerwiakow nerwu
przedsionkowo-$limakowego.

Omoéwiono przypadek 5-letniego chiopca diagnozowanego w Klinice
Otolaryngologii Instytutu Centrum Zdrowia Matki Polki z powodu po-
stepujacego niedostuchu w wywiadzie. W badaniu pediatrycznym
i neurologicznym nie stwierdzono istotnych odchylen od stanu prawi-
dlowego, natomiast badanie otolaryngologiczne z nasofiberoskopia
oraz diagnostyka audiologiczna wykazaly ghuchot¢ ucha lewego, zarow-
no w badaniach subiektywnych, jak i obiektywnych. Badanie rezonansu
magnetycznego uwidocznito obecno$é¢ litego guza o $rednicy 20 mm
w lewym kacie mostowo-mozkowym, prawdopodobnie o typie nerwiaka
nerwu VIIIL.

Guz okolicy kata mostowo-moézdzkowego u S-letniego chtopca stanowi
wyjatkowa rzadko$¢ i mimo braku objawdw neurofibromatozy typu 2,
zarowno w badaniu podmiotowym, jak i w badaniach dodatkowych,
wymaga przeprowadzenia doktadnej diagnostyki genetycznej.

SEOWA KLUCZOWE
gluchota, kat mostowo-moézdzkowy, nerwiak nerwu shuchowego, dzieci
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ABSTRACT

Cerebellopontine angle tumors represent 6 to 10% of all proliferative lesions in the central nervous system. The
most frequently encountered in this area are acoustic neuromas (80-90%), cholesteatoma (6%) and meningiomas
(6%). Neuromas usually occur in women between the ages of 50-60 years. In 95% of cases these tumors are
unilateral.

Cerebellopontine angle tumors in the pediatric population are rare, and their occurrence is closely linked to ge-
netically determined neurofibromatosis type 2, whose prevalence is 1/40000-50000. More than 95% of them are
diagnosed with Schwannomas.

We present the case of a 5-year-old boy, diagnosed in the our Department of Otolaryngology due to progressive
unilateral hearing loss. In the pediatric and neurological examination, there were no significant deviations from
the normal condition. The patient was otolaryngologically examined and had audiological diagnostics. We diag-
nosed deafness of the left ear, both in the subjective and objective studies. MRI examination revealed the pres-
ence of a solid tumor of 20 mm diameter in the left cerebellopontine angle, probably an acoustic neuroma.
Cerebellopontine angle tumors in children are very uncommon and despite the lack of signs of neurofibromatosis

type 2, they require precise genetic diagnosis.
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WSTEP

Guzy kata mostowo-mézdzkowego stanowig okoto 6—

—10% zmian rozrostowych w obrebie osrodkowego

uktadu nerwowego. Najczgsciej spotyka sie w tej

okolicy: nerwiaki nerwu stuchowego (ok. 80-90%),

perlaki (ok. 6%), oponiaki (ok. 6%), glejaki i inne

(naczyniaki, potworniaki, ttuszczaki) [1,2,3]. Guzy

kata mostowo-mdzdzkowego w populacji dziecigcej

wystepuja stosunkowo rzadko.

Nerwiaki jednostronne sa choroba nabyta, rozpozna-

wang z czestotliwoscig 1 na 100 tys. oséb. Jest to

nowotwor tagodny (wg klasyfikacji WHO G 1), wy-
wodzacy si¢ z ostonek Schwanna, gtoéwnie czesci
przedsionkowej (80%), rzadziej Slimakowej nerwu
przedsionkowo-$limakowego. Guz rozwija si¢ w tzw.

strefie Obersteinera-Redlicha, potozonej okoto 11 mm

od dna przewodu stuchowego wewnetrznego, gdzie

ostonka mielinowa nerwu laczy si¢ z oponag mézgu

[4]. Wsrod czynnikow ryzyka wystapienia nerwiakow

podaje sie: palenie papierosow, padaczke rozpoznang

przed przynajmniej 10 laty oraz, w przypadku kobiet,
urodzenie dziecka. Nie stwierdzono natomiast korela-
¢ji z innymi czynnikami, takimi jak wystepowanie
alergii 1 przyjmowanie lekow przeciwhistaminowych,
uraz glowy w wywiadzie, wystgpowanie innych cho-

réb nowotworowych i uraz akustyczny [5,6].

Objawami guzow kata mostowo-mozdzkowego sa:

1) asymetryczny niedostuch odbiorczy (od ok. 70%
w nerwiakach ponizej 1 cm do ok. 95% w guzach
powyzej 3 cm), zwykle poczatkowo obejmujacy
wysokie czestotliwosci 1 stopniowo poglebiajacy
sig; czasem objawia si¢ on jako nagla gluchota,

cho¢ nerwiaki stwierdza si¢ tylko u okoto 2,5%
chorych z nagta gtuchota;

szumy uszne (70% pacjentow), zwykle stale, jed-
nostronne, o wysokiej czestotliwosci, towarzysza-
ce niedostuchowi; rzadziej stwierdza si¢ szumy
okresowe, o niskiej czestotliwoscei;

zawroty glowy zazwyczaj o charakterze zaburzen
roOwnowagi, najczesciej pod postacig uczucia nie-
stabilno$ci lub utraty rownowagi (16-70%)
[7,8.9].

Innymi objawami nerwiakow nerwu stuchowego sa:
niedowtad nerwu trdjdzielnego (ok. 50% chorych),
zaburzenia czynnosci nerwu twarzowego (ok. 2—-10%
pacjentow), bole glowy z towarzyszacymi im nudno-
$ciami, wymiotami i zaburzeniami widzenia (sg obja-
wem sugerujagcym znaczne zaawansowanie choroby,
z rozwinietym nadci$nieniem $§rodczaszkowym), nie-
dowlad nerwow IX-XI z towarzyszaca dyzartria,
dysfagia oraz zachtystywaniem si¢ [7,8]. Lagodny
charakter guza oraz powolna dynamika jego wzrostu
daja trzy mozliwosci leczenia: mikrochirurgiczne
usuni¢cie guza, radioterapia stereotaktyczna, obserwa-
cja i kontrola z uzyciem CT/MRI (wait and scan) [10].

2)

3)

OPIS PRZYPADKU

Chtopiec 5,5-letni zostal przyjety do Kliniki Otola-
ryngologii Instytutu Centrum Zdrowia Matki Polki
w celu diagnostyki przypadkowo zauwazonego pogor-
szenia stuchu ucha lewego. W wywiadzie stwierdzono
ponadto utrudnione oddychanie przez nos, chrapanie,
nawracajace infekcje gornych drog oddechowych,
co poczatkowo mogloby sugerowaé niedostuch zwig-
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zany z wysiekowym zapaleniem ucha $rodkowego,
i przerostem migdatka gardlowego. Choroby uszu,
zawroty glowy, szumy uszne zostaly w wywiadzie
wykluczone. Dziecko nie przyjmowato zadnych lekow
na stale ani lekow ototoksycznych w przesziosci.
Dolegliwos$ci ze strony innych ukladéw i narzadoéw
(w tym choroby przewlekte) rodzice negowali. Wy-
wiad rodzinny byl bez znaczenia.

W badaniu otolaryngologicznym stwierdzono obustron-
nie wolne przewody stuchowe zewngtrzne, btony bgben-
kowe perlowoszare z zachowanymi refleksami, gardto
bylo blade, migdatki podniebienne prawidlowe, prze-
groda nosowa prawie prosta, malzowiny nosowe prawi-
dlowe. W obrgbie nosowej czesSci gardta zauwazono
przerost migdatka gardlowego, istotnie uposledzajacy
drozno$¢ nozdrzy tylnych. Badanie pediatryczne nie
wykazato istotnych odchylen od stanu prawidlowego.
Wynik badania neurologicznego, w tym otoneurolo-
gicznego, byl prawidtowy. Nie wystepowat oczoplas
samoistny. W probach statyczno-dynamicznych Rom-
berga i Unterbergera oraz probach moézdzkowych
nie stwierdzono odchylen od stanu prawidtowego.
Badanie akumetryczne wykazalo powtarzalno$¢ szep-
tu dla ucha prawego z 6 m, brak powtarzalnos$ci szeptu
oraz mowy podanego ad cocham dla ucha lewego.
W probie stroikowej Webera (512 Hz-1024 Hz) zaob-
serwowano lateralizacj¢ do ucha prawego.

W audiometrii tonalnej progowej zarejestrowano prog
stuchu na poziomie 20 dB dla ucha prawego i 80-90 dB
dla lewego o typie czuciowo-nerwowym. W audiome-
trii mowy wskaznik dyskryminacji dla ucha prawego
wynosit 100%, a dla lewego 0%. Prob nadprogowych
nie wykonywano ze wzgledu na mtody wiek pacjenta.
W audiometrii impedancyjnej obustronnie zarejestro-
wano tympanogram typu A. Po stronie prawej odru-
chy strzemigczkowe byly obecne, nie zarejestro-

wano natomiast odruchéw z migénia strzemigczkowe-
go lewego, zardwno ipsi-, jak i kontrlateralnie.
Kolejny etap diagnostyki wigzat si¢ z wykonaniem
stuchowych potencjatow wywotanych pnia moézgu
(auditory brainstem response — ABR). Dla ucha pra-
wego stwierdzono odpowiedz prawidtowa, dla lewego
zarejestrowano odpowiedz dla trzasku na poziomie
90 dB. Badanie nie wykazato typowego wydtuzenia
interwatow fal I-V ani skrdocenia latencji I-11I. Zaob-
serwowano jedynie dyskretne wydhuzenie latencji fali
III 1 V po stronie ucha chorego. Przyjmuje si¢ jednak,
ze badanie to ma specyficznos¢ 70-80% i w przypad-
ku pacjentow z uszkodzeniem shichu wickszym
niz 80 dB pojawiaja si¢ trudnos$ci diagnostyczne.

Na podstawie omdwionych badan u pacjenta rozpo-
znano ghluchote czuciowo-nerwowa ucha lewego
i zlecono badanie rezonansu magnetycznego glowy
(magnetic resonance imaging — MRI) z kontrastem
w znieczuleniu ogdlnym. Badanie wykonano w war-
stwach strzatkowych, osiowych i czotowych, na obra-
zach T1- i T2-zaleznych. W lewym kacie mostowo-
-mé6zdzkowym uwidoczniono lity, do$¢ niejednorodny
guz o $rednicy 20 mm, z widocznym wokot obrzgkiem
o grubosci 6-8 mm oraz cechami niejednorodnego,
intensywnego wzmocnienia kontrastowego. Zmiana
nie wnikata do przewodu stuchowego wewnetrznego
po stronie lewej, zachowujac jego prawidtowe $wiatlo.
Swiatlo komory czwartej z cechami niewielkiego
ucisku do strony lewobocznej. Lewy nerw VII mode-
lowany na masie guza. Poza tym struktury mézgowia
bez zmian ogniskowych i ognisk patologicznego
wzmocnienia kontrastowego. Uktad komorowy syme-
tryczny, nieposzerzony, nieprzemieszczony. Ptynowa
przestrzen przymoézgowa zachowana. Opisany obraz
sugeruje obecnos¢ guza o typie nerwiaka nerwu VIII.

P iy P

Ryc. 1. Wynik badania audiometrii tonalnej i ABR u badanego dziecka.
Fig. 1. Result of pure-tone audiometry and ABR in examined child.
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Ryc. 2. Wynik MRI gtowy u badanego dziecka.
Fig. 2. Result of MRI of head in examined child.

Chory po konsultacji neurochirurgicznej zostat zakwa-
lifikowany do leczenia operacyjnego. Zabieg wykona-
no w Klinice Neurochirurgii Instytutu Centrum Zdro-
wia Dziecka w Warszawie. Po kilku miesigcach na-
stapita wznowa guza. Jako kolejny etap leczenia za-
planowano wowczas radioterapig.

OMOWIENIE

Guzy kata mostowo-moézdzkowego w populacji dzie-
cigcej sa stosunkowo rzadkie. W tej lokalizacji — za-
rowno u dorostych, jak i dzieci — najczesciej wystepu-
ja nerwiaki nerwu sluchowego. W przeciwienstwie
do populacji dorostych, ponad potowa przypadkow
nerwiakow u dzieci zwigzana jest z neurofibromatoza
typu 2. Szacuje si¢, ze choroba ta dotyka 1 na 40—
—50 tys. ludzi [11]. Na podstawie 26-letniej obserwa-
¢ji 900 nerwiakow nerwu stuchowego Mazzoni 1 wsp.
[12] zarejestrowali tylko 10 guzéw u pacjentdéw poni-
zej 18 roku zycia. Szacuje si¢, ze stanowig one 0,8%
wszystkich guzéw wieku dzieciecego 1 2,08% jedno-
stronnych nerwiakow nerwu VIII [13].

Nerwiakowtokniakowato$¢ (neurofibromatosis — Nf)
stanowi heterogenna grupg genetycznie uwarunkowa-
nych jednostek chorobowych, charakteryzujacych
si¢ wystepowaniem mnogich tagodnych nowotworow
z komorek tworzacych uktad nerwowy. Okreslenie
to obejmuje kilka jednostek nozologicznych, sposrod
ktorych najlepiej scharakteryzowane klinicznie i mo-
lekularnie sa typy Nf-1 i Nf-2. Dominujgca postacia
nerwiakowlokniakowatosci jest Nf-1, wystepujaca
u96-97% wszystkich chorych. U kolejnych 2-3%
stwierdza si¢ posta¢ Nf-2, a postaci nietypowe dotycza
mniej niz 1% ogoétu chorych z nerwiakowtokniakami
i/lub skérnymi zmianami przebarwieniowymi typu
cafe au lait. W tzw. typie o$rodkowym (Nf-2), ktory

jest ok. dziesi¢ciokrotnie rzadszy od Nf-1, zmiany
skorne wystepuja jedynie u okoto 20% chorych,
a u wszystkich pacjentdéw stwierdza si¢ zmiany
w o$rodkowym uktadzie nerwowym, jak: guzy we-
wnatrzczaszkowe — najczeséciej jedno- lub obustronny
nerwiak nerwu VIII (95% przypadkow) i/lub mnogie
oponiaki, guzy wewnatrzkanatowe, a takze masywne
zwapnienia. Rozpoznanie zmian w obrebie osrodko-
wego uktadu nerwowego w przebiegu Nf, a takze
doktadne okreslenie ich liczby i umiejscowienia
ma zasadnicze znaczenie dla ustalenia rokowania
i zaplanowania leczenia. Decydujaca role odgrywaja
w tych przypadkach badania obrazowe, z ktorych
w ostatnim czasie najwigksze znaczenie przypisuje
si¢ MRI [14,15].

Czes$¢ chorych dziedziczy chorobe od rodzicow. Jest
to dziedziczenie autosomalne dominujace. Pozostate
przypadki sa wynikiem spontanicznych mutacji
w obrebie chromosomu 22 (delecja jego dhugiego
ramienia) [16,17].

Wzrost guza u chorych z Nf-2 jest szybszy i bardziej
agresywny, z tendencja do wrastania w okoliczne
tkanki. Ksztatt guza przybiera posta¢ bardziej nieregu-
larng. Sytuacja taka jest niekorzystna zarowno z punk-
tu widzenia mikrochirurgii (wigksza tendencja do
wznowy), jak i planowania stereotaktycznego radiotera-
pii (mniejszy procent zahamowania wzrostu) [10,18].
Choroba moze rozwija¢ si¢ powoli lub gwattownie.
W pierwszym przypadku obserwuje si¢ guzy wolno
rosnace o typie schwanomma lub/i inne pojedyncze
nowotwory, a rozpoznanie nastgpuje juz po okresie
dojrzewania. Agresywnie postepujace zespolty Nf-2,
zwigzane z gwaltownym rozrostem mnogich nowo-
tworow o réznych lokalizacjach (takze poza OUN),
ujawniajg si¢ wezesnie 1 szybko prowadza do zgonu.
Wystepuja czesciej u dziewczynek ($wieza mutacja)
lub w linii dziedziczenia matczynego (po matce
i innych kobietach w rodzinie) [19].
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Powszechnie uznaje sig, ze Nf-2 jest choroba
rzadka, jednak ze wzgledu na brak jednoznacznych
objawow nasuwajacych kliniczne rozpoznanie, wyso-
ka czgstos¢ §wiezych mutacji i mozliwo$¢ wystepo-
wania mozaikowosci somatycznej, sugeruje si¢ znacz-
nie czestsze wystgpowanie Nf-2, niz dotad sadzono
[20].

WNIOSKI

Guz okolicy kata mostowo-moézdzkowego u 5-letniego
chtopca stanowi wyjatkowa rzadko$¢ i mimo braku
objawow neurofibromatozy typu 2, zaréwno w badaniu
podmiotowym, jak i w badaniach dodatkowych, wyma-
ga przeprowadzenia doktadnej diagnostyki genetycznej.
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