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IZVLECEK
Tumorji osrednjega Ziveevja so najpogostejsa oblika solidnih tumorjev pri otrocih in mladostnikih. Mednje
priStevamo mozganske tumorje in tumorje hrbtenjace. Njihova skupna znacilnost je, da zrastejo znotraj
osrednjega zivCevja, sicer pa gre za spekter razlicnih bolezni z razlicnim bioloskim potekom ter nac¢inom
in izidom zdravljenja.
Tumorji osrednjega zivéevja so pri otrocih najpogostejsi vzrok smrti zaradi rakave bolezni. Pri prezivelih
so pozne posledice bolezni in zdravljenja najpogostejse in najtezje, zato je dolgorocna multidisciplinarna
obravnava otrok nujna tudi po zaklju¢enem zdravljenju. Posledice zdravljenja so zlasti izrazite pri majhnih
otrocih s tumorji osrednjega zivcevija, ki se sicer najpogosteje pojavljajo prav v starosti do §tirih let.
V preglednem prispevku opisujemo klini¢no pot obravnave otrok s tumorji osrednjega zivcevja, najpogo-
stejSe vrste tumorjev osrednjega ziveevja pri otrocih ter nacine in izid zdravljenja.
Kljucne besede: osrednji Zivéni sitem, tumorji, otrok, mladostnik.

ABSTRACT
Central nervous system (CNS) tumours are the most common solid tumours in children and adolescents.
CNS tumours consist of brain tumours and spinal cord tumours. They all grow in the CNS, but otherwise,
they are different diseases, with different biological courses, treatment approaches and prognoses.
CNS tumours are the leading cause of death among the children with cancer. In survivors, the late sequelae
of the disease and treatment are the most common and the most severe, therefore a multidisciplinary ap-
proach to the management of long-term survivors is essential. The late effects of the treatment are particu-
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larly pronounced in young children with CNS tumours, in whom they most often appear.

The clinical pathway for the management of children with CNS tumours, the most common types of CNS
tumours, treatment modalities and prognosis are described in the present article.

Key words: central nervous system, tumours, child, adolescent.

UVOD

Tumorji osrednjega Zivénega sistema (OZS) so naj-
pogostejsa oblika solidnih tumorjev pri otrocih in
mladostnikih ter najpogostejsi vzrok smrti zaradi
rakave bolezni. Pogostost pojavljanja je 25—40 obo-
lelih otrok/milijon otrok letno. Nekoliko pogostejsi
so pri deckih. Najpogosteje se pojavljajo v starosti
do stirih let (1).

Obravnava tumorjev OZS je v zadnjih desetletjih
mocno napredovala, zacensi s Siroko uveljavitvijo
in uporabo modernih slikovnih tehnik ter z razvo-
jem nevrokirurskih tehnik. Razvoj nevropatologije
je od diagnosticiranja, ki temelji na morfologiji,
preko uporabe imunohistokemijskih metod napre-
doval vse do molekularnogenetskih in citogenetskih
tehnik. Rezultat omenjenega je prepoznavanje vse
vecCjega Stevila podvrst tumorjev. Zadnjo klasifika-
cijo WHO (angl. World Health Organization) so ob-
javili leta 2016 (2).

Zacele so se uveljavljati nove adjuvantne oblike
zdravljenja, od novodobnih tehnik obsevanja do
zdravljenja z intenzivno, tudi visokoodmercno ke-
moterapijo z avtologno presaditvijo perifernih krvo-
tvornih mati¢nih celic, in v zadnjem ¢asu tudi po-
skusi umestitve Stevilnih oblik tarénega zdravljenja
in imunoterapije v obliki t. i. vakein.

Pediatricna nevroonkologija je postala subspeci-
alnost znotraj pediatricne onkologije. Vecji pou-
darek namenja poznim posledicam oz. kakovosti
prezivetja otrok, kar vpliva na izbiro zdravljenja
ob upostevanju narave tumorja in otrokove starosti.
Vzpostavilo se je tesno sodelovanje nacionalnih in
mednarodnih delovnih skupin (angl. International
Society of Paediatric Oncology, SIOP; Children’s

Oncology Group, COG), kar je bistveno prispevalo
k napredku obravnave.

Tumorje OZS glede na mesto pojavljanja razde-
limo na:
* supratentorialne tumorje;
* infratentorialne tumorje oz. tumorje v zadnji
kotanji;
* tumorje, ki vzniknejo v hrbtenicnem kanalu.

Medtem ko so pri otrocih infratentorialni tumorji
vsaj tako pogosti kot supratentorialni, so pri odra-
slih pogostejsi supratentorialni tumorji. Pri otrocih
so najpogostejsi gliomi nizkega gradusa, med mali-
gnimi pa meduloblastom. Pri odraslih so najpogo-
stejSi gliomi visokega gradusa (glioblastom) (1).

Primarni tumorji OZS se zelo redko razsirijo zunaj
struktur OZS. V OZS lahko vzniknejo tudi neo-
plazme, ki se sicer pretezno pojavljajo zunaj OZS.
Véasih se lahko v OZS razirijo maligne bolezni,
ki vzniknejo zunaj OZS (zasevki), ali rakavi tu-
morji, ki sicer vzniknejo v bliznjih strukturah, a se
z neposredno rastjo razsirijo v prostor OZS (npr.
rabdomiosarkom, Ewingov sarkom, nevroblastom
itd.). Véasih se tumorji OZS pojavijo po zdravljenju
maligne bolezni v preteklosti — govorimo o sekun-
darnih tumorjih OZS.

Napoved izida bolezni je najslabsa pri otrocih s tu-
morji OZS, posledice zdravljenja pa najbolj neugo-
dne pri dojenékih in majhnih otrocih. Stevilni utr-
pijo pomembne dolgorocne posledice, ki se kazejo
z motori¢no-senzornimi motnjami, epilepsijo, mo-
tnjami govora, okvaro sluha in upadom intelektu-
alnih funkcij. Zato ti otroci potrebujejo dolgorocno
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spremljanje in pomoc pri Solanju oziroma izobraze-
vanju ter pri delovanju v vsakdanjem Zivljenju.

KLINICNA SLIKA

Simptomi in znaki bolezni so odvisni od umesceno-
sti tumorja, hitrosti rasti tumorja in vrste tumorja ter
otrokove starosti. Pojavljajo se lahko:
* znaki poviSanega znotrajlobanjskega tlaka;
» povecan obseg glave (pri majhnih otrocih);
» tortikolis pri tumorjih v zadnji mozganski ko-
tanji;
* bolecine v predelu hrbtenice pri tumorjih hrb-
tenjace;
+ zari$¢ni nevroloski izpadi,
* epilepsija;
+ oftalmoloske manifestacije;
* nevroendokrine motnje, motnje rasti in pre-
hranske motnje;
* vedenjske motnje in motnje v razvoju;
* kozne manifestacije fakomatoz.

Tumorji OZS se lahko pojavljajo v povezavi z ne-
katerimi dednimi stanji, kot so fakomatoze (nevro-
fibromatoza tipa 1 (NF-1) in nevrofibromatoza tipa
2 (NF-2), tuberozna skleroza), Gorlinov sindrom
(multipli bazocelularni in drugi karcinomi), Turco-
tov sindrom (angl. brain-tumor polyposis syndrome
(podedovana intestinalna polipoza, tumorji OZS),
Li-Fraumenijev sindrom (karcinom dojke, sarkomi,
tumorji OZS), Taybi-Rubinsteinov sindrom, Lin-
dauov sindrom, Bloomov sindrom in Downov sin-
drom (germinativni tumorji) (1).

Verjetnost tumorja OZS je vedja pri otrocih s starsi
ali sorojenci, ki so imeli tumor OZS, pri druzinski
obremenjenosti z levkemijo ali s sarkomi in po ob-
sevanju glave (sekundarni tumor OZS) (1).

DIAGNOSTICIRANJE

Potrebna sta natan¢na anamneza in klini¢ni pregled,
vklju¢no z dobrim nevroloskim in okulisticnim

pregledom ter vcasih endokrinolosko obravnavo.
Opravimo slikovno diagnosticiranje (MRI glave
in/ali spinalnega kanala, MRI spektroskopijo itd.)
in pregled likvorja na prisotnost malignih celic.
Ob sumu na tumor zarodnih celic dolo¢imo raven
tumorskih oznacevalcev v likvorju in krvi. Tumor
natan¢no opredelimo s patohistoloskim pregledom
tkiva, ki ga opravimo po odstranitvi tumorja. Ce
tumorja ni mogoce odstraniti, opravimo biopsijo
(odprto ali stereotakti¢no). Le izjemoma (npr. pri ti-
picno rastocih gliomih vidne poti pri bolnikih z NF
1 ali tipi¢no rastocih difuznih tumorjih ponsa) lahko
od biopsije in patohistoloskega pregleda odstopimo.

Da bi lahko ustrezno nacrtovali pooperativno zdra-
vljenje, moramo vedeti, ali se je tumor razsiril zno-
traj (ali celo zunaj) OZS in v kakdnem obsegu ter ali
smo ga z operativnim posegom Vv celoti odstranili.
Zato poleg MRI glave pred vbrizganjem kontra-
stnega sredstva (KS) in po njem opravimo $¢ MRI
spinalnega kanala in pregled likvorja na maligne
celice. MRI spinalnega kanala opravimo pred ope-
racijo, zlasti pri infratentorialnih tumorjih. Za oceno
pooperativnega ostanka opravimo MRI glave (ali
spinalnega kanala) pred vbrizganjem KS 2448 ur
po posegu ali po njem, najpozneje v 72 urah. Po-
zneje pooperativno lahko namrec nastale reaktivne
spremembe onemogocajo oceno prisotnosti poope-
rativnega ostanka tumorja.

ZDRAVLJENJE

Izbira zdravljenja je odvisna od mesta in nacina ra-
sti tumorja ter s tem povezane moznosti operativne
odstranitve, od vrste in razsirjenosti tumorja in od
otrokove starosti. Pri nekaterih tumorjih zadosca
operativno zdravljenje (npr. gliom nizkega gradu-
sa, kraniofaringeom, zreli teratom), pri malignih
tumorjih pa operaciji vedno sledita obsevanje in/
ali kemoterapija. Te oblike zdravljenja vcasih upo-
rabimo tudi pri benignih tumorjih, ki jih ni mogoce
operativno odstraniti, a zaradi rasti ogrozajo bolni-
kovo zivljenje 0z. pomembno Zivljenjsko oziroma
nevrolosko funkcijo.
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Z operacijo kirurg skusa odstraniti ¢im ve¢ tumor-
ja. Vcasih zaradi umescenosti tumorja ni mogoce
odstraniti ali pa bi odstranitev povzrocila nespreje-
mljivo nevrolosko okvaro.

Tumor lahko obsevamo le lokalno (lezis¢e tumorja
z varnostnim robom) ali pa obsevamo celotno gla-
vo (ali celoten ventrikularni sistem, npr. pri germi-
nomih) ali celo celotno kraniospinalno os. Kaks$no
obsevanje (velikost obsevalnega polja, vrsto zarkov,
odmerek, nacin frakcioniranja) bomo izbrali, je od-
visno od vrste tumorja, stopnje razirjenosti tumorja
in otrokove starosti. Lahko se odlo¢imo za stereo-
takticno obsevanje. Pri majhnih otrocih se za obse-
vanje odlo¢imo redkeje. Vasih se v izogib poznih
posledic zdravljenja ali vsaj njihovega zmanjsanja
odloc¢imo za obsevanje s protoni.

Pri zdravljenju s kemoterapijo uporabljamo sistem-
sko kemoterapijo. Izbiramo tiste kemoterapevtike,
ki dobro prehajajo krvno-mozgansko pregrado (t;.
so topni v mascobah ali v visokih odmerkih) in
za katere vemo, da so ucinkoviti. Kemoterapevti-
ke lahko dajemo tudi neposredno v prostor znotraj
OZS, bodisi z intratekalnim vbrizgavanjem ali z
neposrednim vbrizgavanjem v ventrikularni prostor
(preko t. 1. Ommayevega rezervoarja).

Nepogresljiv sestavni del celostnega zdravljenja so
podporno zdravljenje z zdravili, psihosocialna pod-
pora ter fizikalna in nevrokognitivna rehabilitacija.

NAPOVED IZIDA BOLEZNI

Napoved izida bolezni je odvisna od vrste tumorja

in njegove razsirjenosti, najveckrat tudi od radikal-
nosti operativnega posega in otrokove starosti.

KLASIFIKACIJA TUMORJEV OZS

Tumorje OZS razvri¢amo po klasifikaciji Svetovne
zdravstvene organizacije (angl. World Health Orga-

nisation, WHO), ki temelji pretezno na morfoloskih
in imunohistokemijskih pravilih ob ob¢asni uporabi
molekularnogenetskih in citogenetskih metod (2).

Po Klasifikaciji WHO tumorji OZS sodijo v eno
naslednjih skupin:

+ difuzni astrocitni in oligodendroglialni tumor-
5

* drugi astrocitni tumorji;

+ ependimalni tumorji (miksopapilarni ependi-
mom, subependimom, ependimom, ependi-
mom, pozitiven na fuzijo RELA, anaplasti¢ni
ependimom);

* drugi gliomi;

* tumorji horoidnega pleteza (papilom, atipi¢ni
papilom, karcinom);

* nevronalni in meSani nevronalno/glialni tu-
morji;

* tumorji pinealne regije;

* embrionalni tumorji:

— meduloblastom, genetsko opredeljen:
» meduloblastom, WNT aktiviran;
* meduloblastom, SHH aktiviran in TP53
mutiran;
» meduloblastom, SHH aktiviran in TP53
nemutiran;
* meduloblastom, non WNT / non SHH;
> skupina 3;
> skupina 4;
— meduloblastom, histolosko opredeljen:
* klasi¢ni;
* dezmoplasti¢ni/nodularni;
» meduloblastom z ekstenzivno nodularno-
stjo (MBEN);
» meduloblastom, velikoceli¢ni/anaplastic-
ni;
— meduloblastom, NOS (neopredeljen);
— embrionalni tumorji z vecplastnimi rozeta-
mi;
— meduloepiteliom;
— CNS nevroblastom;
— CNS ganglionevroblastom;
— embrionalni tumor, NOS (neopredeljen);
— atipicni teratoidni rabdoidni tumor (ATRT);
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— CNS embrionalni tumor z rabdoidnimi zna-

¢ilnostmi;

* tumorji mozganskih in paraspinalnih Zivcev;

* meningeomi;

+ mezenhimalni, nemeningotelialni;

* melanocitni tumorji;

¢ limfomi;

* histiocitni tumorji;

* tumorji zarodnih celic;

* tumorji selarne regije;

* metastatski tumorji.

Embrionalne neoplazme predstavljajo cetrtino
vseh tumorjev OZS. Mednje uvr§¢amo vec entitet,
najpogostejsi je meduloblastom.

Meduloblastom (MB) je najpogostej$i v starosti
14 let, nato pa se pojavnost zmanjsuje in je po 10.
letu starosti manjsa za polovico. MB zraste v malih
mozganih, najpogosteje v vermisu (3). Patohisto-
losko poznamo ve¢ podtipov: Klasi¢ni, dezmopla-
sticni/nodularni MB, MB z ekstenzivno nodu-
larnostjo (ENMB) in velikoceli¢ni/anaplasti¢ni
MB. Z imunohistokemijskimi, citogenetskimi in/ali
molekularnogenetskimi metodami ga lahko genet-
sko opredelimo in razvrstimo v ve¢ skupin: SHH
aktiviran, TP53 mutiran; SHH aktiviran, TP53
divji tip in non WNT/non SHH meduloblastom,
ki ga s sofisticiranim diagnosticiranjem, ki vkljucu-
je analizo metilacijskih vzorcev, uvrstimo v skupino
3 ali skupino 4. Ta klasifikacija je pomembna, saj
z njo lahko bolje opredelimo skupino tveganja za
izid bolezni in je zato boljSe izhodis¢e za obliko-
vanje tveganju prilagojenega zdravljenja. Trenutno
potekajo raziskave, pri katerih je zdravljenje prila-
gojeno molekularnim podtipom MB (npr. MB WNT
aktiviran ).

MB pogosto zaseva znotraj OZS, v meninge in li-
kvor. Je visoko maligen kemosenzitiven in radio-
senzitiven tumor, ki ga ni mogoce pozdraviti le z
operacijo. Standardno pooperativno zdravljenje je
kraniospinalno obsevanje, ki mu sledi kemoterapi-
ja. Prezivetje je priblizno 80 % (4). Uspesnost zdra-
vljenja bolnikov z visokotveganim MB (metastatski

MB, pooperativni ostanek > 1,5 cm?), zlasti meta-
statskega, je Se vedno nezadovoljivo in je ve¢inoma
<50 % (5).

Posebno problematicno je zdravljenje majhnih
otrok z MB, pri katerih je zdravljenje manj uspesno,
dodatna tezava pa so resne pozne nevrokognitivne
posledice zaradi obsevanja v zgodnjem otrostvu.
Zato kolaborativne skupine za odlozitev ali v izogib
obsevanju v zgodnjem otroStvu uporabljajo zdra-
vljenje z intenzivno kemoterapijo. Pri prognosti¢no
neugodnih skupinah se je opustitev obsevanja izka-
zala kot zelo tvegana.

Atipi¢ni teratoidni rabdoidni tumor (ATRT) je
redek in visoko maligen tumor, ki zraste pretezno
pri otrocih do 3. leta starosti. V nastanek je vple-
ten tumorsupresorski gen hSNF5/INI1 (6). Dolocen
delez otrok ima v zarodnih celicah mutacijo INII,
ki se prenese avtosomno dominantno z nepopolno
penetranco. ATRT je hitro rasto¢ tumor, ki pogosto
zaseva znotraj OZS in ima slabo napoved izida, zato
zahteva agresivno multimodalno zdravljenje.

Glialne neoplazme so najpogostejSe neoplazme
OZS. Po novi klasifikaciji WHO razvrstimo gliome
v difuzne astrocitne in oligodendroglialne tumor-
je (z mutacijo IDH ali brez mutacije IDH), druge
astrocitne tumorje (najpogostejsi je pilocitni astro-
citom), ependimalne tumorje in druge redkejse
oblike gliomov. V prvo skupino difuznih astroci-
tnih in oligodendroglialnih tumorjev med drugim
uvrs¢amo gliome visokega gradusa sredis¢ne Crte
s histonsko mutacijo H3 K27M, ki imajo izjemno
slabo napoved izida.

Astrocitomi predstavljajo polovico tumorjev OZS
pri otrocih, njihova pojavnost v otrostvu pa je stal-
na. Priblizno polovica zraste supratentorialno (1).
Astrocitne in oligodendroglialne tumorje razvrsti-
mo v gliome nizkega gradusa (tumorji gradusa [ in
tumorji gradusa I, npr. pilocitni astrocitom (gradus
I), difuzni astrocitom (gradus II), pilomiksoidni
astrocitom in nekateri drugi). Astrocitome gradusa
III (anaplasti¢ni astrocitom) in gradusa IV (gliobla-
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stoma multfforme) ter oligodendrogliome gradusa
III (anaplasti¢ni oligodendrogliom) uvrs¢amo med
gliome visokega gradusa.

Gliomi nizkega gradusa (angl. low grade glioma,
LGG) predstavljajo tretjino primarnih tumorjev
0ZS. Pojavljajo se lahko v povezavi z dolo¢enimi
dednimi boleznimi, kot so NF-1, tuberozna skle-
roza in Li-Fraumenijev sindrom. Najpogostejsi je
pilocitni astrocitom, ki najveckrat vznikne v malih
mozganih pa tudi v opti¢ni poti, hipotalamusu, mo-
zganskem deblu ali sredis¢nih strukturah v globi-
ni polobel velikih mozganov (bazalnih ganglijih).
Redko se razsiri znotraj OZS.

Zdravljenje izbire je kirurSka odstranitev. Dodatno
zdravljenje pri popolno odstranjenem LGG ni po-
trebno, dolgorocno prezivetje pa je priblizno 90 %
(7). Stevilne LGG zaradi njihove ume$&enosti ni
mogocCe dobro odstraniti. Spontana involucija je
redka in mogoca le pri bolnikih z NF-1. Ceprav
se je obsevanje pri neoperabilnih tumorjih uvelja-
vilo kot standardno zdravljenje, je optimalna izbira
zdravljenja Se vedno vprasljiva, vpliv obsevanja na
prezivetje otrok z LGG pa precej negotov (8, 9).
Da bi se izognili obsevanju majhnih otrok, se je
v zdravljenju LGG uveljavila kemoterapija, ki jo
¢edalje pogosteje uporabljamo tudi pri vecjih otro-
cih. S kemoterapijo lahko kratkoro¢no spremljamo
rast tumorja, medtem ko dolgoro¢nega vpliv na rast
ne poznamo.

LGG je pravzaprav kroniCna bolezen z izrazeni-
mi poznimi ucinki zdravljenja, zlasti obsevanja ali
agresivnega kirurSkega zdravljenja. Tudi e tumorja
ni bilo mogoce odstraniti, se neposredno po ope-
raciji vecinoma odlo¢imo le za spremljanje (10).
Pooperativno zdravljenje je smiselno ob prisotno-
sti hudih nevroloskih simptomov ali rasti tumorja.
Napoved izida bolezni je pri neoperabilnih LGG v
primerjavi s tumorji, ki smo jih odstranili v celoti,
bistveno slabsa.

Gliomi visokega gradusa (angl. high grade glio-
ma, HGG) so pri otrocih redki, pri majhnih otro-
cih pa izjemno redki in se od tumorjev pri odraslih

razlikujejo v mnogocem. VeCinoma ne vzniknejo
iz prej obstojecega LGG in vecina LGG ne prehaja
v HGG (11). Med HGG pristevamo vse tumorje s
histoloskimi znacilnostmi glialnega izvora in zna-
Cilnostmi visoko maligne neoplazme, kot so ana-
plasti¢ni astrocitom (gradus I11), glioblastoma mul-
tiforme (gradus V), anaplasti¢ni oligodendrogliom
(gradus III), gliomatosis cerebri in druge.
Najpogosteje zrastejo supratentorialno (v poloblah
velikih mozganov, sredis¢nih strukturah diencefa-
lona (talamus, hipotalamus, III. ventrikel) ali v ba-
zalnih ganglijih. Infratentorialni HGG so pogosto
umesceni v mozganskem deblu in so biopsiji tezko
dostopni.

Klini¢ni simptomi in znaki bolezni se pri HGG na-
vadno pojavijo naglo, lahko v povezavi z razlicnimi
dednimi stanji, kot so NF-1 ali NF-2, Li-Fraume-
nijev sindrom, Gorlin-Goltzov sindrom, Turcotov
sindrom, Taybi-Rubinsteinov sindrom, Lindauov
sindrom in Bloomov sindrom (12).

Kljub agresivnemu multimodalnemu zdravljenju je
napoved izida bolezni slaba, ¢eprav boljsa kot pri
odraslih. Le z multimodalnim agresivnim zdravlje-
njem, ki zajema radikalno odstranitev tumorja, ob-
sevanje in kemoterapijo, lahko bolnika ozdravimo.
Petletno prezivetje otrok z radikalno operiranim
anaplasti¢nim gliomom in lokalnim obsevanjem
znaSa 40-50 % (13). Prezivetje otrok z glioblasto-
mom, pri katerem je mozna radikalna odstranitev z
naknadnim adjuvantnim zdravljenjem, je priblizno
20 % (14).

Gliomi moZganskega debla predstavljajo 10-20 %
tumorjev OZS pri otrocih, 90 % je glialnega izvo-
ra (15). Kar tri Cetrtine tumorjev zraste pri otrocih,
mlajsih od 10 let (16). Razlikujemo med difuznimi
intrinziénimi gliomi mozganskega debla in nedifu-
znimi gliomi moZzganskega debla. Vecji del (80 %)
so difuzni intrinzi¢ni gliomi, ki najpogosteje vzni-
knejo v ponsu. Gre za t. i. difuzni pontini gliom
(DIPG), ki je prakti¢no neozdravljiv, saj le 6-10 %
bolnikov prezivi dve leti (17). Standardno zdravlje-
nje je obsevanje. Nedifuzni gliomi debla so zari§¢ni
tumorji mezencefalona (praviloma LGG), dorzalno
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eksofiti¢ni tumorji (navadno pilocitni astrocitomi)
in cervikomedularni tumorji (90 % LGG). Ce je
mogoce, jih zdravimo kirursko, sicer pa s kemotera-
pijo in z obsevanjem.

Ependimomi so tretji najpogostejsi tumorji OZS.
Najpogostejsi so v prvih §tirih letih zivljenja, po 8.
letu starosti so redki, pri odraslih e redkejsi (18).
Pojavljajo se na treh mestih: v zadnji kotanji, supra-
tentorialno in v spinalnem kanalu. Ependimome v
zadnji kotanji lahko uvrstimo v dve skupini: EPN-
-PFA in EPN-PFB, medtem ko supratentorialne
oznacCuje prisotnost ali odsotnost fuzije RELA.
Ependimomi skupine PFA imajo slabSo napoved iz-
ida in se ve€inoma pojavljajo pri majhnih otrocih,
ependimomi skupine PFB pa pretezno pri mlado-
stnikih. Med supratentorialnimi ependimomi je ne-
ugoden izid bolezni povezan s prisotnostjo fuzije
RELA. Ependimomi v spinalnem kanalu imajo do-
bro napoved izida. Omenjena razdelitev trenutno Se
ne vpliva na izbiro standardnega zdravljenja.

Na histoloski osnovi opredelimo ve¢ podtipov, in si-
cer miksopapilarni ependimom (gradus I), sube-
pendimom (gradus I), ependimom (gradus II) in
anaplasticni ependimom (gradus III). Pri otrocih
se pojavljata pretezno ependimom in anaplasti¢ni
ependimom (18). Radi se Sirijo znotraj likvorskega
prostora in skoraj Cetrtina bolnikov ima ob diagnozi
leptomeningealne zasevke. Kljub temu jih vecina
recidivira lokalno (18). Najpomembnejsi progno-
sti¢ni dejavnik je obseg odstranitve tumorja (19).
Zdravljenje ependimoma je v prvi vrsti operativno.
Standardno je lokalno obsevanje (vsaj 45 Gy), kra-
niospinalno pa samo pri razsirjeni bolezni. Koristi
kemoterapije niso nikoli dokazali (20). Kljub temu
je kemoterapija standardno pooperativno zdravlje-
nje mlajsih otrok z ependimomom, ¢e skusamo od-
loziti obsevanje. Priporocljivo je za pooperativno
zdravljenje mlajsih otrok in bolnikov z rezidualnim
tumorjem po operaciji, da bi omogocili izvedbo po-
novne operacije in tumor popolnoma odstranili.

Tumorji zarodnih celic (GCT) so zelo redke ne-
oplazme OZS. Zrastejo v sredis¢ni Crti: pinealna

regija, selarna regija, IIl. ventrikel, hipotalamus,
redko hrbtenjaca.

Vec kot polovica je benignih (teratomi). Ti so naj-
pogostej§i v pinealni regiji in jih najveckrat najde-
mo pri novorojenckih ali malih otrocih. Lahko so
zreli ali nezreli.

Med malignimi GCT so najpogostejSi nesecernira-
jo¢i germinomi. Redkejsi so secernirajo¢i GCT,
npr. embrionalni karcinom in tumor rumenjako-
ve vrecke, Se redkejsi je horiokarcinom. Ti izloCa-
jo beljakovini beta horionski gonadotropin (BhCG)
in fetoprotein alfa (aFP), ki jih v zviSani koncen-
traciji najdemo v bolnikovih likvorju in krvi, kar je
pomembno za postavitev diagnoze. V kar 30 % so
GCT veczariséni in zrastejo na dveh mestih hkrati
(supraselarno in v pinealni regiji).

Oblika zdravljenja in napoved izida malignih GCT
sta odvisna od histoloskega podtipa. Standardno
zdravljenje germinomov je obsevanje, ki zajema
mesto tumorja in ventrikularni sistem. Napoved iz-
ida je dobra s petletnim prezivetjem priblizno 90 %
(21).

Zdravljenje secernirajo¢ih GCT vkljucuje inten-
zivno kemoterapijo in ZariS¢no obsevanje oziroma
kraniospinalno obsevanje pri bolezni z zasevki. Pre-
zivetje je tu slabse (21).

Tumorji horoidnega pleteza so zelo redki tumorji
OZS. Skoraj polovica se pojavi v prvem letu sta-
rosti (22). Maligne oblike so pogoste v povezavi z
Li-Fraumenijevim sindromom. Zajemajo spekter
neoplazem — od dobro diferenciranih papilomov
(gradus I) preko atipicnih papilomov (gradus II) do
karcinoma horoidnega pleteza (gradus III). Najvec-
krat vzniknejo v stranskih ventriklih, redkeje v III.
ventriklu. Papilomi lahko zaradi izlocanja likvorja
ali zapore povzroc¢ijo hidrocefalus. Zdravljenje je
pri papilomu in nerazirjenem, dobro operativno
odstranjenem atipi¢nem papilomu horoidnega ple-
teza zgolj kirursko. Sicer se posluzimo obsevanja
in/ali kemoterapije. Kemoterapija ima pomembno
vlogo zlasti pri zdravljenju majhnih otrok.
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