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Souhrn: Gliomatéza mozku (GC) je vzacné a obtizné diagnostikovatelné maligni onemocnéni centralniho nervového systé-
mu. Histopatogeneze onemocnéni neni dosud objasnéna. Morfologicky obraz GC miiZe byt identicky s gliomy nizkého stup-
né malignity, biologickymi vlastnostmi v8ak GC patii mezi maligni nddory vysokého stupné malignity. Prognéza onemocné-
ni je velmi Spatna. Uspé$na 1écba v souCasnosti neexistuje. Autofi prinasSeji unikatni kazuistiku sedmiletého chlapce
s bithalamickym difuznim gliomem, na niZ demonstruji obtiZnost diagnostiky GC.

Klic¢ova slova: gliomat6za mozku, difizni gliomy, bithalamické postiZeni, déti, centralni nervovy systém, incidence, chemo-
terapie, radioterapie, antiangiogenni terapie

Summary: Gliomatosis cerebri (GC) represents a rare and not-easily ascertainable malignant disease of the central nervous
system. Histopathogenesis of the disease remains not yet clarified. Morphological appearence of GC may be identical with that
of low-grade gliomas. However, by means of it’s biological behaviour GC appertains to high-grade malignant tumors. The
prognosis of GC remains poor. There is no successful treatment at present. The authors present an unique case report of a seven
year old boy with bithalamic diffuse glioma demonstrating difficulties with the establishment of the diagnosis of GC.
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Uvod

Gliomatéza mozku (gliomatosis cerebri, GC) je vzécné a obtiz-
né diagnostikovatelné maligni onemocnéni centralniho nervo-
vého systému (CNS). V Cesky psané literatufe se problematika
GC vyskytuje vzacné (databaze Bibliographia Medica Cecho-
slovaca). Kazuistiku dospélého pacienta s postmortem stanove-
nou diagn6zou GC publikovali v roce 1996 Bartos a spol. (2),
kazuistika u ditéte dosud publikovéna nebyla. V nésledujicim
textu prinaSime prehled aktudlni literatury k tématu a kazuistiku,
s jejiz pomoci demostrujeme obtiZnost stanoveni diagnozy GC.

Definice

Gliomatéza mozku - ICD-0 k6d 9381/3 - je vzacna forma pri-
marniho glidlniho nddoru centrdlniho nervového systému. Pro
GC je charakteristické infiltrujici postizeni rozsdhlé oblasti
mozku astrocytarnimi, méné Casto oligodendroglidlnimi ele-
menty v rznych stadiich zralosti pfi minimdlni destrukci pre-
existujici cytoarchitektury (27). PostiZeni supratentoridlni ¢as-
ti mozku je vétS§inou bilaterdlni, GC casto postihuje
i infratentoridlni struktury a mazZe se §ifit i do kréni michy.
Termin gliomatosis cerebri zavedl Nevin v roce 1938 (29).
Histopatogeneze onemocnéni dodnes neni zcela jasnd. Svéd-
¢i o tom i fakt, Ze GC byla ve WHO Kklasifikaci do roku 1993
fazena mezi nediferencované aembryondalni nddory CNS (53),
od roku 1993 je zafazena mezi neuroepitelidlni nddory nezné-
mého pivodu (22,23).

Mezinarodni klasifikace détskych nadorti (ICCC, 1996) ovSem
fadi GC mezi astrocytomy (25).
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Biologickymi vlastnostmi patii GC mezi maligni nddory vyso-
kého stupné malignity (WHO stupeii III a IV) (27).

Incidence

GC je velmi raritni onemocnéni. Pfesné udaje o incidenci
nejsou vzhledem k nedostatku rozsdhlejSich epidemiologic-
kych studii k dispozici. Jennings a spol. publikovali v roce
1995 dosud nejvétsi studii hodnotici 160 piipadt GC dle post-
mortem nalezil (20). Z jejich prace vyplyvda, Ze GC muze
postihnout v§echny vékové skupiny pocinaje novorozeneckym
vékem. Nejvyssi incidence dosahuje ve vékové skupiné 40-49
let. Ob€ pohlavi jsou postiZena rovnomérné, u muzi se GC
V Ceské republice bylo v letech 1990-1998 registrovano (data
NOR) 15 ptipadt gliomatézy mozku, z toho pouze 1 piipad
u ditéte mladsiho 15 let (17).

Celkovy pocet hladenych novotvart za 1 kalendaini rok v Ces-
ké republice postupné v obdobi 1990-1998 nartstal z vycho-
zich 44 713 hl4Senych ptipadil v roce 1990 na 58 234 v roce
1998. (31).

Gliomatéza tak predstavuje pouze asi 0,032 % vSech hlaSe-
nych novotvart, coZ odpovida incidenci pfiblizné€ 0,18 piipa-
du na 1 milién obyvatel ro¢né.

Biologické vlastnosti a histogeneze

Histopatologickym buné¢nym elementem GC jsou glidlni buri-
ky pripominajici v typickém piipad€ astrocyty (27). Mitotic-
ka aktivita té€chto bunék je variabilni, mikrovaskularni proli-



ferace obvykle chybi. Pravidlem je bunécné variabilita jak mezi
jednotlivymi pfipady GC, tak i v rdmci jedné nadorové 1éze
(27). Vyskytnout se mohou jak astrocytérni, tak i gemistocy-
tarni elementy (30). Histologicky je moZzné rozli$it dva typy
GC. Typ I - infiltrativni - pfedstavuje klasickou verzi infiltra-
tivné€ rostouciho nadoru se zvétSenim preexistujicich mozko-
vych struktur bez vytvafeni ohrani¢eného niddorového loZis-
ka. Typ II - tumoriformni - je kromé difuzniho postiZeni
charakterizovén pfitomnosti zfejmé nddorové masy obvykle

charakteru maligniho gliomu (27). Morfometrické studie uka-
zuji, Ze vétSina bunécnych struktur GC je srovnatelnd se struk-
turami, které se vyskytuji v periferii astrocytom nizkého stup-
né malignity (10). U Typu II v§ak mohou mit nadorové 1éze
rysy gliomt vysokého stupné malignity (27).

Imunohistochemické vySetieni GFAP a S-100 proteinu je zpra-
vidla slabé pozitivni, negativita v§ak nevylucuje GC, zvIasté
v pripadé bioptickych vzorka (27,10). Proliferacni potencidl

Xz

bunécnych elementi GC je jen lehce vy$$ineZ u difuznich ast-

Obr. 1.: CT a MRI pfed lécbou. (A) CT nativni obraz: hypodenzni infiltrativni proces v oblasti bazdlnich ganglii a mozkového kmene, zasla cisterna
ambiens. (B) CT nativni obraz: kalcifikace v oblasti levého thalamu, v okoli patrné hyperdenzity (37HU). (C) MRI nativni obraz, T2, axidlni fez: v T2
hyperintenzni proces infiltrujici oboustranné thalamy, caput nuclei caudati, globus pallidus, putamen, capsula interna vlevo. (D) MRI postkontrastné
Gd-DTPA iv, T1 FLASH 3D MTC: bez zndmek syceni postkontrastné. (E) MRI nativni obraz, FLAIR, korondrni fez: difiizni proces infiltrujici obou-
stranné oblast bazalnich ganglii (proces Setii pfedni komisuru) a tempordlni laloky — parahipokampélni gyri, hyperintenzity v T2

V¥ 1A,1B,1C

Obr. 2.: (A) HE, zvétSeno 200x. Mozkov4 tkar infiltrovana nizce buné¢nym glidlnim nddorem niz-
kého stupné malignity. (B) Ki-67, zvét§eno 200x. Jaderna pozitivita (hnédd barva) znizoriuje vSech-

ny buiiky s jadry mimo GO fazi.
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Obr. 3.: MRI mozku po lé¢bé. (A) MRI —ratio,
T1, sagitalni fez: hypointenzni obraz nadorové
infiltrace temporalniho laloku vlevo. (B) MRI
—nativni obraz, T2, axidlni fez v Grovni pfedni
komisury: rozsah infiltrativniho tumoru
v porovndni s ivodnim vySetienim je méné roz-
sdhly. (C) MRI - nativni obraz, FLAIR: lehka
regrese ndlezu ve srovndni s ivodnim vySetfe-
nim

rocytomil nizkého stupn€ malignity (grade I- II) a signifikant-
né niZsi neZ u astrocytomu vysokého stupné malignity (grade
I-IV) (15).

Ojedinélé cytogenetické analyzy u GC ukazuji nejCastéji kary-
otyp 4, XY, del(6)(q25), del (14)(q21), der(15;21)(q10,q10),
add(18)(q22).del(19)(p12),add(20)(p13),-21. Mal4 ¢ast bun€k
nese 88 chromosom se zdvojenim tohoto abnormélniho kary -
otypu. Tento ndlez podporuje klondlni teorii vzniku nddoru
z jedné vychozi maligni buiiky. Navic s vyjimkou delece na
chromosomu 6 se uvedené chromozomadlni zmény nevysky-
tuji u astrocytomtl, coZ by mohlo podporovat teorii, Ze GC je
samostatnou nosologickou jednotkou mozkovych nadort (16).
Histopatogeneze GC je zatim nejasnd. Na jedné strané vyka-
zuji elementy GC nékteré shodné fenotypické znaky s astro-
cytomy, naproti tomu cytogenetické nélezy i pfipady GC s buii-
kami typu oligodendroglie (11) svéd¢i proti teorii, Ze by GC
byla difuzni variantou astrocytomu. K objasnéni histogeneze
GC by mohly ptispét dalsi molekularné genetické studie.

Klinické projevy

Klinické ptiznaky GC jsou nespecifické. Jennings a spol. ana-
lyzovali data od 139 pacientt (20). NejcastéjSim klinickym
projevem byla hemipareza a jiné 1éze kortikospinalnich drah
(58%), demence (44%), bolesti hlavy (39%), kiece (38%),
postiZeni hlavovych nervil (37%), pfiznaky intrakranidlni
hypertenze a edém papil o¢nich nervii (34%), poruchy mozec-
kovych funkci (33%), kvalitativni poruchy védomi, napft. letar-
gie (20%), poruchy chovani véetné zmén psychotickych
(19%), vypady senzorickych funkci a parestézie (18%), poru-
chy zraku (17%), bolesti jiné neZ bolesti hlavy (3%) a myelo-
patie (1,4%).

Prabéh onemocnéni GC je vétSinou velmi rychly a zpravidla
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fatalni a diagndza byva nezfidka stanovena aZ postmortem
(19). Ne&které prace naznacuji, Ze pri¢inou nékterych klinic-
kych projevi, pfedevsim demence, miZe byt i funk¢ni odpo-
jeni mozkové kiiry v diisledku infiltrativniho ristu nadoru (33).

Diferencialni diagnéza

Klinické priznaky GC jsou nespecifické a podobné sympto-
matologii celé fady jinych niddorovych i nenddorovych one-
mocnéni CNS, které je nutné diferencidln€ diagnosticky odli-
Sit. Z nddorovych afekci nejcastéji zvaZzujeme gliomy vysokého
stupné malignity (glioblastoma multiforme, anaplastické ast-
rocytomy), gliomy nizkého stupné malignity a nespecifické
astrogliotické proliferace. Z nenadorovych afekci potom pre-
devsim demyeliniza¢ni Iéze — u dospélych nejcastéji sclerosis
multiplex, u déti leukodystrofie.

Diagnostika

Diagnostika GC je velmi obtiZna a je zaloZena na kombinaci
radiologického nalezu a histopatologického vySetfeni.
Pocitacové tomografie (CT) i magneticka rezonance (MRI)
ukazuji infiltrativni rst nddoru se zvétSenim postiZenych moz-
kovych struktur, obvykle bez zndmek jejich destrukce (36, 6,
40, 26). Typicky je postiZena bild mozkova hmota v oblasti
capsulae internae a prilehlych oblasti mozku se Sifenim smé-
rem do mozkového kmene. Obvykle jsou postizeny obé dvé
mozkové hemisfery a corpus callosum. Nadorova 1éze nejevi
zndmek hemoragii, po podini kontrastni latky nedochazi
k syceni, zfidkavé jsou pfitomny kalcifikace (52).

Nalez na CT je zpravidla diskrétn&jsi a topograficky mensi nez
nilez na MRI. Zékladni zobrazovaci metodou v diagnostice
GC je tedy MRI. Metodou volby pfi vySetfovacim algoritmu
pacienti s podezfenim na GC je FLAIR MRI sekvence, kterd



dokéZe nejpfesnéji rozlisit ohraniceni nadorovych 1ézi (7).
Novéji se do algoritmu vySetieni zavadi také pozitronova emis-
ni tomografie (PET).

Nejcastéji postizenymi ¢astmi mozku jsou: cerebrum (76%),
mesencefalon (52%), pons varoli (2%), thalamus (43%), bazal-
ni ganglia (34%), mozecek (29%), prodlouZend micha (13%),
hypothalamus (9%), opticky nerv a chiasma opticum (9%)
a kr¢ni micha (9%). Pokud jsou postiZzeny mozkové hemisfé-
ry, vZdy je postiZeno centrum semiovale, cortex je infiltrovan
v 19%, leptomeningy v 17% (20).

Zavaznost klinického ndlezu nemusi korespondovat s nilezem
radiologickym - u pacientt s identickym radiologickym posti-
Zenim se muZe klinicky nélez vyrazné 1iSit (28).

Pro stanoveni diagn6zy GC je nutni kombinace radiologické-
ho nélezu s histologickym vySetfenim bioptického vzorku.
Definitivni potvrzeni diagndzy vSak ¢asto piinasi az nekrop-
tické vySetfeni mozku pfi sekci (30,50). I pro zkuSeného radi-
odiagnostika a neuropatologa mtZe byt rozliSeni mezi GC
a jinymi (zpravidla malignimi) difiznimi infiltrujicimi afek-
cemi CNS obtiZné (9).

Lécebné moznosti

V soucasné dobé neexistuje uspé$na standardni lécba GC.
Lécebny postup je individudlni a z4visi na rozsahu onemoc-
néni a stavu pacienta.

Radikélni neurochirurgicky zakrok je u déti s glidlnimi tumo-
ry vysokého stupné malignity spojen s lepSi progndzou (34,51).
Vzhledem k difuznimu postiZeni u GC neni vSak zpravidla
radikalni operace moZna.

Metodou volby u dospélych pacientd je radioterapie, kterd vede
vétSinou k doCasné stabilizaci nemoci eventuelné k piechod-
nému zlepSeni klinické symptomatologie. Horst a spol. publi-
kovali v roce 2000 vysledky 1écby 17 pacientt s GC - u 50%
z nich doséhli radioterapii zlepSeni pfiznaka po dobu delsi 6
mésici, celkové preZiti bylo 23,8 mésice (rozmezi 8-42 mési-
cl) od prvnich pfiznakd nemoci (18).

V détském veku je vSak radioterapie spojena s nezanedbatelnou
poruchy neurokognitivnich funkci se vyskytuji u déti 1éCenych
ve véku mladSim 3 let, stfedni stupeti postiZeni je u déti 3-7 let
starych, pacienti star$i 7 let jsou postiZeni nejméné (32, 5).
ZkuSenosti s pouZitim chemoterapie v 1é€bé GC jsou limito-
vané a opiraji se spiSe o jednotlivé kazuistiky (11).
Vychézime-li ze zkuSenosti s chemoterapii gliomi vysokého
stupné malignity, jako dosud nejefektivnéjsi kombinace se jevi
podéni cisplatiny a BCNU, efekt byl prokdzén i pfi poddvéni
karboplatiny (13, 1, 45). Nadéjnych vysledki bylo dosazeno
monoterapii Temozolomidem (47). Pfinos vysoce ddvkované
chemoterapie nebyl u gliomil vysokého stupné malignity pro-
kazan (14, 46).

Nadéjné se jevi i nékteré studie s pouZitim antiangiogennich
1€kt u glioml vysokého stupné malignity (12). Jejich aspés-
nost ¢i nedspésnost vSak nebyla dosud dostate¢né hodnocena.

Prognéza

Prognéza GC je velmi nepfizniva. Jennings a spol. analyzo-
vali pfeziti v souboru 124 pacientil. 52% pacientil zemielo do
12 mésict od prvnich ptiznakdl nemoci, 63% do 24 mésicl
a73% do 3 let. (20) Prognoza je tak zcela srovnatelnd s pro-
gnézou pacinetd s gliomy vysokého stupné malignity - zde je
median do progrese 14 mésicl a celkové preZiti po 5 letech je
pouze 36% (8). Prognosticky neptiznivé je u GC zvySeni Ki-
67 indexu ve tkdni nddoru. Byla nalezena statisticky vyznam-
nd korelace mezi hodnotou Ki-67 indexu a délkou pieZiti (21).
U rozsahlého difuzniho postizeni CNS mohou fokélni hodno-
ty Ki-67 indexu dosdhnout az 30%.(4)

Kazuistika
Sedmilety chlapec bez rodinné onkologické zatéze, dosud
zdrév, si asi 14 dni stéZuje na bolesti hlavy, unavu, nékolikrat

zvraci, spiSe rano. Pro akutné vzniklou parézu n. abducens 1.dx.
je pfijat na détskou neurologickou kliniku. Na o¢nim pozadi
jsou prominence papil nn. optici do 1D, nepravidelné plnéni
cév a ojedinélé ¢arkovité hemoragie. Neurologicky je pfitom-
na pouze paréza n. abducens vpravo, EEG je bez lateralizace,
bez epileptické aktivity. Somaticky nélez je v normé, Karnof-
sky index (KI) 90%. Vstupni psychologické vySetieni (pre-
morbidni{) neni k dispozici.

Je provedeno CT mozku a ndsledné MRI mozku s ndlezem roz-
séhlého difuzniho procesu postihujiciho oba thalamy, nuclei
kamptl a amygdal a déle paramedidlné do stiedni jamy, kde
infiltruje oba temporalni laloky, postihuje i oblast kolem obou
a. cerebri media a kolem odstupt a. cerebri inferior. Dorzalné
infiltruje tectum a zadni ¢ast mesencefala, dosahuje aZ ke stro-
puIV. mozk. komory. Tumor je lehce hypointezni v T1, post-
kontrastné se nesyti. V T2 a FLAIRu je hyperintezni. Komo-
rovy systém je prostorny a lehce defigurovany. Proces piisobi
malo vyznamnou obstrukci foramen Monroi. N. abducens
vpravo je v té€sné souvislosti s procesem. V CT obraze je
v oblasti levého thalamu patrnd drobné kalcifikace velikosti
2x7mm s okolni hyperintenzitou v rozsahu asi 3,8x2,1 cm,
v MRI obraze nejsou kalcifikace patrné. Nalez odpovida gli-
omatdze mozku (obr. 1.). Rozsihly radiologicky nélez neko-
responduje s mirnou neurologickou symptomatologii.

Thned je zahijena antiedematdzni terapie Diluranem, poté jiZ
nejsou klinické zndmky zvySeného intrakranidlniho tlaku patr-
né. Chlapec je pfedveden na indikacni interdisciplindrni komi-
si s Gcasti onkologa, neurochirurga, radiologa. Je indikovina
stereotaktickd biopsie z levého thalamu, ktera je ndsledné pro-
vedena v celkové anestezii bez komplikaci. Peroperacni intrak-
ranidlni tlak v mozkové komofe je 25 cm vodniho sloupce —
odpovida intrakranidlni hypertenzi.

Histologické vySetfeni 3 bioptickych vzoreckt (vSech ode-
branych z oblasti levého thalamu) ukazuje mozkovou tkan
infiltrovanou nizce bunéénym glidlnim nddorem nizkého stup-
né malignity, bez zndmek destruktivniho rlstu, ne zcela jed-
noznacné klasifikovanym, nejbliZe difiznimu astrocytomu.
Bunéc¢na jadra jsou pfevazn€ mirn€ protdhla nebo okrouhlé,
s mirnymi nepravidelnostmi tvaru, bez vyrazné hyperchro-
maézie a bez patrné mitotické aktivity, s ndznaky kupeni peri-
vaskularnég, s mikrokalcifikacemi kolem jemnych kapildr, bez
pritomnosti nekrézy a mikrovaskuldrni proliferace. Léze je
pomérné malo bunéénd. Kalcifikace a kapilary lehce napodo-
buji oligodendrogliom. Z bioptického pohledu nelze klinicky
zvazovanou diagnézu gliomatosis cerebri vyloucit (obr 2.).
Prolifera¢ni potencidl byl hodnocen IMH reakci s Ki-67
(Dako). GFAP exprese neni pfitomna, je zfeteln jen v poza-
di — populace astrocytil. S100 protein v nékterych elementech
je lehce pozitivni. VySetieni p5S3 imunohistochemicky neuka-
zuje vyraznou jednoznacné pozitivni reakci. Cytogeneticka
analyzanebyla pro malé mnoZstvi bioptovaného materidlu pro-
vedena.

Po stanoveni histologie je zahijena chemoterapie dle proto-
kolu SIOP 97-02 pro gliomy nizkého stupn€ malignity (kar-
boplatina 550mg/m?2 4 21 dni, Vincristin 1,5mg/m2 4 7 dni).
Chemoterapii chlapec toleruje klinicky velmi dobte, labora-
torné s neutropenii grade I a trombocytopenii grade I dle NCI.
Po 6 tydnech terapie dochdzi k progresi méstnani na o¢nim
pozadi dle opakovanych vySetfeni (papily o¢nich nervii obou-
stranné po celém obvodu neostré, nad niveau 1-2D, plnéjsi
vény, vlevo drobné hemorrhagie), neurologicky nélez pfitom
nezhors$en, dle provedené MRI zlistdva rozsah nddorového pro-
cesu stacionarni, hodnoceno jako NR (Zddna odpovéd).
Neuspokojiva 1é¢ebnd odpovéd vede ke zméné 1éCebné stra-
tegie - je zahdjena konkomitantni chemoradioterapie dle indi-
vidualizovaného protokolu pro gliomy vysokého stupné malig-
nity (44). V pribéhu 6 tydni je aplikovana radioterapie
linearnim urychlovacem (energie 6MeV) na kraniospindlni osu
a primarni nddorovy proces s bezpe¢nostnim lemem s pouZi-
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tim moderni supina¢ni techniky kraniospindlni iradiace (41,
42). Celkova aplikovand davka na nadorovy proces byla LD
54,56 Gy, na kraniospindlni osu LD 26,56. Spolu se zahije-
nim radioterapie je konkomitantné pod4dvéan temozolomid, 2
serie 5x200mg/m2/d 4 28 dni. Konkomitantni chemoradiote-
rapii snesl bez vétSich potiZi, s mirnou postiradiacni dermati-
tidou grade I, laboratorné neutropenii grade III, trombocyto-
penii grade IIT a anemii grade II dle NCI.

6 tydnt po ukonceni chemoradioterapie ukazuje kontrolni MRI
objemové zmenSeni naddorové infiltrace v oblasti thalami
a levého hipokampu, rozsah onemocnéni zastava prakticky
beze zmén. Hodnoceno jako dosaZeni minimdlni ¢4stené
remise (v terminologii WHO jde o stabilni onemocnéni - SD).
V 1é¢be dile pokracovéno 4 bloky postradiaéni chemoterapie
(cisplatina 3x40mg/m2/d, BCNU 3x40mg/m2/den 4 28 dni).
Postradiac¢ni chemoterapii snesl s trombocytopenii grade IV,
neutropenii grade IV, anemii grade III dle NCI, klinicky opa-
kované epistaxe, 1x epizoda febrilni neutropenie nizkého rizi-
ka, incipientni polyneuropatie. V poddni jednotlivych cykl
chemoterapie nedoslo k vyznamnym prodlevdm (zpoZdéni jed-
notlivych cykli maximalné o 1 tyden).

Po 4. blocich postradia¢ni chemoterapie ukazuje MRI stacio-
narnindlez ve srovnani s pfedchozim vySetienim. Zahajena anti-
angiogenni terapie - v prvni fazi nizce ddvkovanym etoposidem
per os v davce 35mg/m2/den po dobu 6 mésict, kterou toleruje
klinicky velmi dobte, laboratorn€ s neutropenii grade III. Po
zajiSténi preparatu je ve druhé fazi zahdjena dlouhodoba 1écba
Thalidomidem v ddvce 100mg/d. Davka Thalidomidu neeska-
lovéna. Podéani Thalidomidu toleruje velmi dobfe, na letargii
a konstipaci, které predstavuji nejCastéjsi nezddoucimi projevy
terapie, si nestéZuje. Laboratorni ndlezy jsou trvale v mezich
normy. V neurologickém obraze pretrvava lehky konvergentni
strabismus, mirna polyneuropatie, o¢ni pozadi s fyziologickym
nélezem. MRI mozku po 9 mésicich antiangiogenni terapie uka-
zuje trvajici stacionarni nalez infiltrativniho nadorového proce-
su v oblasti thalamtl, bazalnich ganglii oboustranné, hipokam-
pt oboustranng. (obr 3.). Terapie Thalidomidem je planovana
na dobu celkem 12 mésict do ¢ervna 2002.

Chlapec je dnes 21 mésicti od poc¢atku onemocnéni, v klinic-
ky a neurologicky stabilizovaném stavu, KI 100%. Recentni
psychologické vysetfeni (cca 18 mésicti od pocatku onemoc-
néni) ukazuje v kresebném projevu zndmky organicity, aktu-
alni droveri intelektového nadani v horni ¢asti populacniho pri-
méru, jsou patrné projevy specifickych poruch uceni (dyslexie,
dysgrafie) - zde je moZny spolupodil zdkladniho onemocnéni,
neni vS§ak moZno objektivné srovnat s premorbidni trovni.
Osobnostni charakteristiky jsou bez zndmek psychopatologie.

Diskuze

Ante mortem diagnostika GC je obtizZnd. GC postihuje neuro-
chirurgicky téZko pfistupné ¢asti mozku. Pravidlem byvé pou-
ze malé mnoZstvi bioptovaného materiélu, ktery nemusi byt
reprezentativni pro celou heterogenni nddorovou 1ézi (48). His-
togeneze GC neni zcela jasnd, morfologicky obraz v biopto-
vané ¢asti nddorového procesu miiZe byt identicky s gliomy
nizkého i vysokého stupné malignity (27, 10). U naSeho paci-
enta odpovida histologicky nalez gliomu nizkého stupné malig-

nity. Pro heterogenni nddorovou populaci s malignim podilem
v tumoru vSak hovofi 1é¢ebna odpovéd (respektive stabiliza-
ce onemocnéni) pri terapii cilené na gliomy vysokého stupné
malignity. Diftizni gliomy nizkého i vysokého stupné malig-
nity tvoii vétSinu primédrnich mozkovych nadori (3). Diftizné
infiltrujici astrocytomy nizkého stupn€ malignity tvori 70%
gliomil nizkého stupné malignity (39). Gliomy nizkého stup-
né malignity hypothalamické oblasti a chiasma opticum pak
predstavuji 10-15% vSech supratentoridlnich tumort u déti
(49). CT a MRI obraz téchto tumort je velmi podobny obra-
zu GC, zpravidla vSak vykazuji jisty stupeii syceni po podani
kontrastni latky a béZnéjsi je vyskyt kalcifikaci (49). Ana-
plastickd transformace difuznich gliom nizkého stupné malig-
nity se vyskytuje aZ v 79% (43). Prognéza difuznich gliomi
je tedy do zna¢né miry nezavisla na stupni malignity. Progno-
za déti s gliomy nizkého stupné malignity a postiZenim struk-
tur obou thalam (jak je tomu i u naSeho pacienta) je velmi
Spatnd a je srovnatelnd s progndzou déti s glioblastoma multi-
forme, Ctyfleté preziti je udavano v 0% (37). Podobné jako
u gliom vysokého stupné malignity (véetné GC) zlepSuje pro-
gndzu pacientll s neresekovatelnymi astrocytomy nizkého
stupné malignity jak adjuvantni radioterapie (38), tak i adju-
vantni chemoterapie, kterd je upfednostiiovdna u mladsich
pacientt (35).

Souhrnem: v pfipad€ naSeho pacienta nés ke kone¢né diagno-
ze GC vede predevs§im rozsah a charakter radiologického nale-
zu (26), prubéh onemocnéni a ¢4ste¢nd odpovéd na lécbu pro
gliomy vysokého stupné malignity. Histologicky nalez pfi limi-
taci dané malym mnoZstvim ziskaného bioptického materialu
diagnézu GC taktéZ umoziiuje, navic proliferace bunék je pfi
relativné nizké bunécnosti vzorku vétsi nez je obvyklé u glio-
mi nizkého stupné malignity. Diagnézu gliomu nizkého stup-
né malignity (v této lokalizaci a rozsahu se stejné zdvaZnou
prognoézou) vsak nelze zcela vyloucit.

VySe popsané 1lécebné schéma chlapec toleruje dosud velmi
dobfe, kvalita Zivota zistiva velmi dobra.

Doba od diagnozy (21 mésict) pfesahuje median doby do pro-
grese onemocnéni obvykly u difuznich tumori s postiZenim
obou thalami, kde ¢ini pouze 14 mésict (37). Dalsi prospek-
tivni sledovani pacienta je nezbytné, jeho celkova prognoza
(quoad vitam i quoad sanationem) zlstava velmi vaZn4, stabi-
lizaci onemocnéni pii zachovani vysoké kvality Zivota pova-
Zujeme za lécebny tspéch.

Zavér

Gliomatéza mozku je vzacné maligni nddorové onemocnéni
centrdlniho nervového systému, jehoZ prognéza je velmi
nepfizniva. Diagnostika GC v dobé zachytu onemocnéni je
obtiZn4 a je zaloZena na kombinaci zobrazovaciho vySetfeni
(MRI) a histologického vySetfeni a vyZaduje interdisciplindr-
ni spolupréci onkologa, radiologa, radioterapeuta, neurochi-
rurga a neuropatologa. Klinické projevy onemocnéni jsou
nespecifické. V souc¢asné dobé neexistuje ispésnd 1éc¢ba toho-
to onemocnéni, 1é€ebny postup je nutno volit individudlng
s ohledem na kvalitu Zivota. Lécba a dispenzarizace déti s GC
proto patfi na specializovand pediatricko-onkologicka praco-
Visté (24).
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