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Streszczenie

Przewlekte bdle brzucha sq bardzo czesto wystepujqcq dolegliwosciq w populacji dzieci i mtodziezy.
W wiekszosci przypadkdw podfozem sq czynnosciowe zaburzenia przewodu pokarmowego. Jednak
u kilku procent dzieci powodem utrzymujqcego sie przewlekle bélu brzucha sq schorzenia organiczne
zlokalizowane w obrebie przewodu pokarmowego i poza przewodem pokarmowym, w tym réwniez
procesy nowotworowe. Wsréd przyczyn organicznych, oprdcz tych czesto spotykanych, takich jak:
nietolerancje i alergie pokarmowe, choroba refluksowa przetyku, przewlekle zapalenie zotqdka
i dwunastnicy czy zakazenia uktadu moczowego, w diagnostyce nalezy uwzglednic¢ réwniez przyczyny
bardzo rzadkie, na przyktad choroby nowotworowe, a wsrdd nich guzy w obrebie jamy brzusznej.
W opisywanym przez nas przypadku, u 6-letniej dziewczynki z przewlektymi bélami brzucha, objawami
o charakterze refluksu zotqdkowo-przetykowego i zaparciami, z rozpoznanq wczesniej alergiq
pokarmowaq i nietolerancjq laktozy, z uwagi na wystqpienie objawdéw alarmowych, ustalono wskazania
do poszerzenia diagnostyki. Uwidoczniony w badaniu radiologicznym klatki piersiowej cieri krqgly
na wysokosci przepony, okazat sie by¢ w badaniu komputerowym, guzem okolicy przykregostupowej
z cechami charakterystycznymi dla neuroblastoma. Po makroskopowo catkowitej resekcji guza,
na podstawie wyniku badania histopatologicznego, ustalono rozpoznanie: ganglineuroblastoma.
Obecnos¢ objawdw alarmowych w badaniu podmiotowym i przedmiotowym u dzieci z bélami brzucha
sugeruje wyzsze prawdopodobieristwo organicznej przyczyny dolegliwosci i zawsze powinno sktaniac
do przeprowadzenia poszerzonej diagnostyki. Nerwiak zarodkowy zwojowy (ganglioneuroblastoma)
nalezy do choréb bardzo rzadkich, w wiekszosci przypadkéw zlokalizowany jest pierwotnie w obrebie
jamy brzusznej, a najczestszym zwiqzanym z nim objawem jest bl brzucha.

Stowa kluczowe: bole brzucha, ganglioneuroblastoma, dzieci

Abstract

Chronic abdominal pain is a very common complaint in the population of children and adolescents. In
most cases, the usual cause are functional gastrointestinal disorders. However, in a few percent of children,
the reason for persistent chronic stomach pain are organic diseases occurring in the gastrointestinal
tract, as well as parenteral diseases, including uro-genital tract abnormalities, inflammation of the
lower respiratory tract and cancer processes. Among organic causes, in addition to those commonly
encountered, such as: intolerances and food allergies, gastroesophageal reflux disease, chronic gastritis
or duodenitis, or urinary tract infections, the diagnosis should also include very rare causes, for example,
neoplastic diseases, among them tumors of the abdominal cavity. In the case described in the present
article, a 6-year-old girl with chronic abdominal pain, symptoms of gastro-oesophageal reflux and
constipation, and previously diagnosed food allergy and lactose intolerance, was referred for widening
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the diagnosics due to the occurrence of alarm symptoms. The nodule revealed in the chest X-ray, in
CT scan, turned out to be a paravertebral tumor with the specific features of neuroblastoma. After
a macroscopically complete tumor resection based on the result of histopathological examination, the
diagnosis of ganglineuroblastoma was established. The presence of alarm symptoms in anamnesis and
physical examination in children with abdominal pain suggests a higher probability of the organic origin
of the disease and should always lead to extended diagnostics. Ganglioneuroblastoma is a very rare
disease, in most cases is located primarily in the abdominal cavity, and the most common associated

symptom is abdominal pain.
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WPROWADZENIE

Przewlekly bol brzucha, rozumiany jako dtugo utrzy-
mujacy sie, ciagly badz nawracajacy, dotyczy znacznej
cze$ci populacji dzieci i mlodziezy. Czestos¢ wystepowania
przewleklych bolow brzucha u dzieci nie jest doktadnie
poznana. Szacuje sie, ze problem ten jest powodem od 2
do 4% wszystkich wizyt w gabinetach pediatrycznych [1].
W badaniu Hyams i wsp. [2] dotyczacym czgstosci wyste-
powania objawdw gastroenterologicznych wsréd miodziezy,
bdle brzucha notowano az u 75% wszystkich badanych,
a dolegliwosci bélowe przynajmniej jeden raz w tygodniu
zglaszato 13% uczniow szkot gimnazjalnych i 17% uczniow
szkot licealnych. U wigkszosci dzieci dolegliwos¢ ta ma
charakter czynnosciowy, bez obiektywnie stwierdzanej
przyczyny organicznej. Jednak u okolo 3-8% powodem
przewleklego bolu brzucha sa choroby organiczne wy-
stepujace w obrebie przewodu pokarmowego, jak réw-
niez schorzenia pozajelitowe, takie jak nieprawidlowosci
w obrebie drég moczowo-plciowych, stany zapalne dol-
nych drég oddechowych czy procesy nowotworowe [3].
Nowotwory w wieku rozwojowym s3 chorobami bardzo
rzadkimi. Obecnie w Polsce notuje si¢ okolo 1000 za-
chorowan rocznie [4, 5]. U dzieci najczesciej wystepuja
biataczki, ktdre stanowig okolo 26% zachorowan. Drugie
miejsce zajmujg guzy centralnego ukladu nerwowego.
Trzecig co do czgstosci przyczyng zmian nowotworowych
u dzieci (okolo 7% wszystkich nowotworéw diagnozo-
wanych u dzieci) s3 guzy wywodzace si¢ z pierwotnych
komérek wspoélczulnego ukladu nerwowego, do ktorych
zaliczane s3 nerwiak zarodkowy (neuroblastoma, NB)
oraz wyzej zréznicowany nerwiak zarodkowy zwojowy
(ganglioneuroblastoma, GNB) [6, 7]. Manifestacja klinicz-
na obu guzdéw jest podobna, uwarunkowana lokalizacja
izaawansowaniem choroby, obecnoscia przerzutéw oraz
aktywnoscia wydzielnicza guza. W wigkszosci przypadkow
guz zlokalizowany jest pierwotnie w obrebie jamy brzusz-
nej (nadnercza, przestrzen zaotrzewnowa), a najczestszej
zglaszanym objawem sg bole brzucha (53% pacjentow
zNBi68% z GNB) [6].

OPIS PRZYPADKU

Niespelna 6-letnia dziewczynka zostala przyjeta do
kliniki z powodu przewlektych boléw brzucha, ktére ulegly

nasileniu w ciggu ostatnich kilku dni przed przyjeciem.
We wstepnej ocenie, uwage zwracata rowniez tendencja
do zapar¢ utrzymujaca si¢ od okresu niemowlecego oraz
objawy refluksu zoladkowo-przetykowego. Wywiad ro-
dzinny byl nieobcigzony. Dziewczynka urodzila sie z cigzy
pierwszej, porodu o czasie, drogg cigcia cesarskiego z po-
wodu polozenia miednicowego ptodu, z prawidtowa masa
ciala, w stanie dobrym (9 punktéw Apgar). Karmiona byta
piersia do 2 m.z., nastgpnie z powodu nasilonych kolek,
wprowadzona zostala mieszanka o znacznym stopniu
hydrolizy, z dobrym efektem. Dieta byla rozszerzana,
zgodnie z zaleceniami, od 6 m.z. Od tego czasu wystepo-
waly zaparcia. Dziewczynka oddawala stolce co kilka dni
z wysitkiem, o twardej konsystencji, bez patologicznych
domieszek, przyjmowala postawe retencyjna. Od okoto
4 r.z. zaczela zglaszac bole brzucha. Po 3 miesigcach
utrzymywania si¢ dolegliwosci, zostala skierowana do
oddzialu pediatrycznego szpitala rejonowego celem dia-
gnostyki. Wykonane wéwczas badania laboratoryjne, poza
nieznaczng nadplytkowoscig, pozostawaly w granicach
normy, w tym badanie serologiczne w kierunku choroby
trzewnej (przeciwciala przeciw transglutaminazie tkan-
kowej w klasach IgA iIgG). W badaniu ultrasonograficz-
nym jamy brzusznej opisany zostal prawidtowy obraz
narzadéw wewnetrznych i przestrzeni zaotrzewnowe;j.
Po kilku dniach pobytu w domu, z powodu nasilenia
dolegliwosci bélowych brzucha z podejrzeniem nie-
droznosci jelit, przyjeta zostala ponownie do szpitala.
Po wykluczeniu potrzeby interwencji chirurgicznej (na
podstawie prawidtowego wyniku badania USG jamy
brzusznej i obserwacji klinicznej), dziewczynka zostata
wypisana do domu z zaleceniami stosowania preparatu
makrogolu i wlewek doodbytniczych. Leczenie byto
kontynuowane w domu z przejsciowa poprawg. Po ko-
lejnych czterech miesigcach, z powodu nawracajacych
béléw brzucha i zapar¢, ponownie hospitalizowana byta
w oddziale pediatrycznym. W toku przeprowadzonej
diagnostyki, u pacjentki zostaly ustalone rozpoznania:
nietolerancja laktozy, alergia pokarmowa oraz zaparcia.
W leczeniu zastosowana zostata dieta eliminacyjna, ktéra
od tego czasu byta cisle przestrzegana. Po 3 miesigcach
ponowne nasility si¢ dolegliwosci bolowe zlokalizowane
w nadbrzuszu oraz dodatkowo dziewczynka uskarzata sie
na bole o charakterze klucia w okolicy lewego podzebrza,
wybudzajace kilkakrotnie w nocy. Ponadto wystepowaty
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nasilone odbijania, nawracajace czkawki, uczucie cofania
pokarmu, poranna chrypka, chrzakanie, uczucie ciala
obcego w gardle, od dluzszego czasu pokastywanie. Stolce
oddawata co 3 dni, z wysitkiem, o zbitej konsystencji,
bez patologicznych domieszek. Dziewczynka wykazy-
wala niezaburzong aktywnos¢ fizyczng oraz prawidlowe
taknienie. W wywiadzie zwracal uwage ubytek masy
ciala okoto 1 kg w ciggu ostatnich 4 tygodni.

Przy przyjeciu do kliniki dziewczynka byta w stanie
ogolnym dobrym, eutroficzna (masa ciata 50-75 centyl,
wzrost 50 centyl, BMI 50-85 centyl). W badaniu fizy-
kalnym, poza niewielka skoliozg w odcinku piersiowym
i ubytkami préchniczymi, nie stwierdzono odchylen od
normy. Wykonane badania laboratoryjne z nieprawi-
dlowosci ujawnily jedynie nieznacznie przyspieszone
OB (16 mm), przy prawidlowym CRP (0,4 mg/l) oraz
liczbe plytek krwi powyzej gornej granicy normy (PLT
504 10A3/uL). W badaniu ultrasonograficznym jamy
brzusznej zostal opisywany prawidlowy obraz narzadow
wewnetrznych i przestrzeni zaotrzewnowe;j.

W trakcie pobytu w klinice dziewczynka codziennie
zglaszala bdl o charakterze klucia zlokalizowany w le-
wym podzebrzu, rdwniez wybudzajacy ze snu. Ponadto
utrzymywal sie suchy kaszel o niewielkim nasileniu.
W wykonanym zdjeciu RTG klatki piersiowej uwidocz-
niony zostal w rzucie kregostupa, na wysokosci przepony,
stabo odgraniczony kragty cien wielkosci okoto 4x4cm,
mogacy sugerowac przepukling przeponowa. Zdjecie
RTG klatki piersiowej z widoczng zmiang przedstawiono
na rycinie 1.

Wynik wykonanego badania kontrastowego gérne-
go odcinka przewodu pokarmowego nie potwierdzil

Ryc. 1. Zdjecie RTG klatki piersiowe], w projekcji AP (strzat-
kami zaznaczono widoczny cien kragty)

Fig. 1. A chest X-ray, anteroposterior view, showing a nodule
(marked by arrows).

Tatiana Jamer et al.

obecnosci przepukliny przeponowej. Dziewczynka zo-
stala zakwalifikowana do badania TK klatki piersiowej
z kontrastem, ktore uwidocznito przykregostupowo po
stronie prawej (na wysokosci Th9-L2) hipodensyjna,
miekkotkankowg mase o wymiarach 1,4x3,5x5,1 cm,
z drobnymi zwapnieniami, przylegajaca do trzonéw
kregow i tylnych odcinkow dolnych prawych zeber,
do optucnej i do prawej odnogi przepony, ponadto
obnizenie wysokosci trzondw kregdéw Th7 i 8 opisane
jako stan po ztamaniu kompresyjnym oraz stabo réz-
nicujgce sig, rozsiane ogniska rozrzedzenia struktury
kostnej kregéw uwidocznionych w badaniu, mogace
odpowiada¢ zmianom o charakterze przerzutowym.
Obraz guza w TK klatki piersiowej przedstawiono na
rycinie 2.

Dziewczynka przekazana zostala do Kliniki
Transplantacji Szpiku, Onkologii i Hematologii Dzieciecej
celem dalszej diagnostyki i leczenia. Po makroskopowo
catkowitej resekcji guza, na podstawie wyniku badania
histopatologicznego, zostalo ustalone rozpoznanie: gan-
glineuroblastoma nodular wariant, stroma rich type, bez
amplifikacji onkogenu MYCN. Po zabiegu dziewczynka
czula sie dobrze, zgtaszane wczesniej dolegliwosci bo-
lowe brzucha ustgpity. Po okoto 3 miesigcach od resek-
¢ji, dziewczynka zaczeta uskarza¢ si¢ na bdle plecow
zlokalizowane na pograniczu kregostupa piersiowego
iledzwiowego. Wykonana kilkakrotnie scyntygrafia kosci
(MIBG) oraz badanie MRI kregostupa nie potwierdzily
wznowy miejscowej ani obecnosci ognisk przerzutowych.
Obecnie dziewczynka pozostaje pod opieka tutejszej
kliniki z powodu przewleklych zapar¢ i nawracajgcych
objawow o charakterze refluksu zolagdkowo-przelykowego

[

Ryc. 2. Obraz TK klatki piersiowej z kontrastem z uwidocz-
nionym guzem okolicy przykregostupowej (czerwone
strzatki) i ztamaniem kompresyjnym trzonéw kregéw
(z6tta strzatka).

Fig. 2. Contrast computed tomography scan showing
a paravertebral tumor (red arrows) and compression

fractures of vertebral bodies (yellow arrow).
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bez cech zapalenia przelyku (w endoskopii prawidlowy
obraz blony §luzowej gornego odcinka przewodu po-
karmowego). Objeta jest rowniez stala opieka Kliniki
Transplantacji Szpiku, Onkologii i Hematologii Dziecigcej
bez cech wznowy procesu nowotworowego.

OMOWIENIE

Wedtug klasycznej definicji Apleya i Naisha, nawraca-
jacy bol brzuch charakteryzuje wystgpienie co najmniej
3 epizodéw bolu brzucha w ciagu 3 miesigcy, o nasileniu
ograniczajacym normalng aktywnos¢ [8]. Jednak w za-
burzeniach czynnosciowych za przewlekly uznaje si¢
bdl brzucha utrzymujacy sie przez okres co najmniej 2
miesigcy w sposob ciagly lub gdy nawraca co najmniej
raz w tygodniu [9]. Zaburzenia czynno$ciowe przewodu
pokarmowego sa réwniez najczesciej przyczyna zgtaszanych
dolegliwosci bélowych. U niewielkiego odsetka dzieci
podiozem bedzie jednak schorzenie organiczne [10].
Do czestych przyczyn organicznych przewlektych bélow
brzucha u dzieci naleza: zakazenia Zotagdkowo-jelitowe,
nietolerancje i alergie pokarmowe, choroba refluksowa
przetyku, przewlekle zapalenie zoladka i dwunastnicy,
z lub bez zakazenia H. pylori, choroba trzewna oraz za-
kazenia w obrebie uktadu moczowego. Wsréd rzadszych
przyczyn nalezy uwzglednic: bezoar, zapalenie watroby
i trzustki, kamice z6lciows, kamice uktadu moczowe-
go. Natomiast do przyczyn bardzo rzadkich zaliczamy
eozynofilowe zapalenie przelyku, nieswoiste zapalenia
jelit, nawracajace wglobienia, uchytek Meckela, torbiele
drég zélciowych, schorzenia ginekologiczne (torbiele

Tabela I.
Table I.
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jajnikow), chloniaki, guzy zlokalizowane w obrebie jamy
brzusznej [1, 3].

Zadaniem lekarza, a jednoczesnie wyzwaniem, jest
ustalenie w ktorym przypadku przyczyna moze by¢ or-
ganiczna i wymaga poszerzenia diagnostyki. Czestos¢,
nasilenie, lokalizacja bolu oraz jego wplyw na ograniczenie
aktywnosci chorego nie wykazuja warto$ci w réznicowaniu
przyczyny dolegliwo$ci. Rowniez czesto zgtaszane objawy
towarzyszace w postaci niecheci do jedzenia, nudnosci,
wymiotow, wzdeé, czy wspdlistniejace zaburzenia o cha-
rakterze psychologicznym, nie pozwalajg jednoznacznie
réznicowaé przyczyn organicznych i czynnosciowych
[11]. Jednak obecno$¢ objawow alarmowych w bada-
niu podmiotowym i przedmiotowym oraz wywiadzie
rodzinnym, u dzieci z przewleklymi bélami brzucha
sugeruje wyzsze prawdopodobiefistwo organicznej
przyczyny dolegliwosci i uzasadnia przeprowadzenie
poszerzonej diagnostyki. Nalezy rowniez uwzglednié
mozliwo$¢ wspotwystepowania lub nakladania sie za-
burzen o charakterze czynnosciowym na schorzenia
organiczne [12, 13].

Objawy alarmowe w wywiadzie oraz badaniu przed-
miotowym wzbudzajace podejrzenie choroby organiczne;j
przedstawiono w tabeli I [1, 3, 14].

Wedlug obowigzujacych IV Kryteriéw Rzymskich
do jednostek przebiegajacych z czynnosciowym bdlem
brzucha naleza: dyspepsja czynnosciowa, zespo6t jelita
drazliwego, migrena brzuszna oraz nieokreslony czyn-
nosciowy bdl brzucha. Réwniez zaparciom czynnoscio-
wym mogg towarzyszy¢ przewlekle bole brzucha [9]. Bol
brzucha o charakterze czynnosciowym nie posiada $cisle

Objawy alarmowe wystepujace u dzieci z przewlektymi bélami brzucha.
Alarm symptoms or signs in children with chronic abdominal pain.

Objawy alarmowe w wywiadzie u dzieci z przewlektymi bélami brzucha
Alarm symptoms in a medical history of children with chronic abdominal pain

— niezamierzony ubytek masy ciata
history of unwitting weight loss

— spowolnienie tempa wzrastania
history of poor growth

— opodznienie dojrzewania ptciowego
delayed puberty

— dtugotrwate lub podbarwione zétcig wymioty
long-lasting or biliary vomiting

— przewlekta nasilona biegunka
chronic, severe diarrhea

— bél lub biegunka w nocy
nocturnal pain or diarrhea

— nawracajace, niejasne stany gorgczkowe
recurrent unexplained fever

— niedokrwistos¢
anemia

— krwawienie z gérnego lub dolnego odcinka przewodu pokarmowego (jawne lub utajone)
bleeding from the upper or lower gastrointestinal tract (overt or latent)

—trudnosci lub bdl w trakcie potykania (dysfagia, odynofagia)
difficulty or pain during swallowing (dysphagia, odynophagia)

— zaburzenia w oddawaniu moczu: dysuria, hematuria, bdl zlokalizowany w okolicy ledzwiowe;j
impaired urination: dysuria, hematuria, pain located in the lumbar area

— w wywiadzie rodzinnym: nieswoiste zapalenia jelit, choroba trzewna, choroba wrzodowa
inflammatory bowel disease, celiac disease, peptic ulcer disease in the family history
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Objawy alarmowe w badaniu fizykalnym u dzieci z przewlektymi bélami brzucha
Alarm signs in a physical examination of children with chronic abdominal pain

— wyczuwalne opory w obrebie jamy brzusznej
— palpable mass in the abdomen

— powiekszenie watroby lub Sledziony

— hepato- or splenomegaly

— zmiany okotoodbytnicze (ktykciny, szczeliny, przetoki)
— perianal abnormalities (condylomas, fissures, fistulas)
— obecnos¢ aft w jamie ustnej

— presence of aphthae in the mouth

— lokalizacja bélu z dala od pepka, szczegdlnie w prawym gérnym lub dolnym kwadrancie brzucha
— localization of pain away from the umbilical region, especially in the upper or lower right abdominal quadrant

— tkliwos¢ lub bdl w kacie zebrowo-kregostupowym lub w przebiegu kregostupa
— tenderness or pain in the rib-spine angle or in the course of the spine

zdefiniowanych markeréw diagnostycznych. Obecnie
uwaza sig, ze zaburzenia czynno$ciowe powinny by¢
rozpoznawane, gdy po przeprowadzeniu odpowiedniej
oceny klinicznej, objawdéw nie mozna przypisa¢ innemu
stanowi chorobowemu. Podstawg rozpoznania schorzen
czynnosciowych sg kryteria diagnostyczne zawarte we
wspominanych IV Kryteriach Rzymskich oraz doktad-
nie przeprowadzony wywiad i badanie przedmiotowe.
Celowos¢ wykonania badan dodatkowych nalezy rozwazy¢
w oparciu o caloé¢ obrazu chorobowego, w przypadku
braku objawéw alarmowych postepowanie diagnostyczne
moze by¢ ograniczone do minimum. W tym kontekscie
rozpoznanie zaburzen czynnosciowych przestaje by¢
rozpoznaniem ,,z wykluczenia’, a poszerzenie diagno-
styki jest konieczne jedynie w przypadku wystepowania
“czerwonych flag” [9, 15].

W omawianym przez nas przypadku, u dziewczynki
béle brzucha o zmiennym nasileniu wystepowaly z czesto-
tliwoscia od kilku razy dziennie do kilku razy w miesiacu,
od okoto 2 lat. Od okresu niemowlecego obserwowano
zaparcia, ktore poczatkowo spelnialy kryteria dla roz-
poznania schorzenia czynnosciowego: typowy poczatek
zwigzany ze zmiang diety, brak objawéw alarmowych,
bolesne wyprdznienia i twarde stolce oddawane 2x w ty-
godniu, postawa retencyjna [9]. W toku prowadzonej
diagnostyki rozpoznano jednak nietolerancje laktozy
oraz alergie pokarmowa, schorzenia organiczne, kto-
re mogg by¢ przyczyna nawracajacych bolow brzucha
i zapar¢ [1, 16]. Ze wzgledu na obecno$¢ w wywiadzie
z ostatnich kilku tygodni, objawdéw alarmowych w postaci
bélu o stalej lokalizacji w lewym gérnym kwadrancie
brzucha (okolica lewego podzebrza), wybudzajacego
W nocy ze snu, niezamierzonego ubytku masy ciata oraz
przewlekle utrzymujacego si¢ suchego kaszlu, ustalono
wskazania do poszerzenia diagnostyki.

We wstepnej diagnostyce przewlektych bolow brzucha
oprocz doktadnego badania podmiotowego i przedmio-
towego z uwzglednieniem objawéw alarmowych, nalezy
wykona¢ podstawowe badania laboratoryjne, do ktérych
naleza: morfologia krwi obwodowej z rozmazem, wy-
ktadniki stanu zapalnego (OB, CRP), enzymy trzustkowe

i watrobowe, badanie przesiewowe w kierunku choro-
by trzewnej, badanie kalu na obecno$¢ krwi utajonej
i badanie biochemiczne moczu. Diagnostyka obrazowa
w poczatkowym etapie powinna obejmowac badanie ul-
trasonograficzne jamy brzusznej [3, 14]. Na kazdym etapie
diagnostyki niezmiernie wazne jest staranne ustalenie
wskazan do planowanych badan. Przykladowo, u dzieci
nie zglaszajacych objawow alarmowych, nieprawidtowosci
w badaniu ultrasonograficznym brzucha znajdowane
sg z czestoscig mniejsza niz 1% [11]. W omawianym
przypadku, utrzymujacy sie suchy kaszel i lokalizacja
bdlu na pograniczu klatki piersiowej i jamy brzusznej
skfanialo réwniez do wykonania zdjecia RTG klatki
piersiowej. Uwidoczniony na wysokosci przepony cien
kragty, biorgc rowniez pod uwage obecnos¢ w wywiadzie
objawéw refluksowych, mdgt odpowiadaé przepuklinie
przeponowej wslizgowej. Wykluczenie w badaniu kontra-
stowym przepukliny przeponowej, wymagalo poszerzenia
diagnostyki o badanie metodg tomografii komputerowe;.
Uwidoczniona w badaniu TK zlokalizowana przykrego-
stupowo, hipodensyjna masa z drobnymi zwapnieniami
oraz obecno$¢ zmian o charakterze ztaman kompresyj-
nych kregéw i rozsiane ogniska rozrzedzenia struktury
kostnej w trzonach kregéw, przemawiala za procesem
rozrostowym z o charakterze neuroblastoma.
Neuroblastoma (NB), ganglioneuroblastoma (GNB)
i ganglioneuroma (GN) nalezg do guzéw wspdlczulnego
ukladu nerwowego wywodzacych sie z prymitywnych
komorek wspotczulnych zwojoéw nerwowych [6]. Stanowig
one okolo 7% wszystkich nowotworéw diagnozowanych
u dzieci oraz nalezg do najczesciej rozpoznawanych litych
guzow zewnatrzczaszkowych, z roczng zapadalnosciag
7,6/1,000,000 dzieci [6, 7]. Najczesciej rozpoznawane sg
w pierwszej dekadzie zycia (80% przypadkéw ponizej 5
r.z.). Neuroblastoma nalezy do guzéw o zdecydowanie
ztosliwym charakterze, podczas gdy ganglineuroma zali-
czana jest do guzéw tagodnych. Ganglioneuroblastoma,
okreslana jako zmiana o posredniej zlosliwosci, jest
guzem bardziej dojrzatym i wyzej zréznicowanym niz
neruoblastoma, o utkaniu mieszanym, w sklad ktore-
go wchodzg neuroblasty i dojrzale komorki zwojowe.
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Classification wyrdznia sie dwa podtypy histopatologicz-
ne: GNB intermixed (Schwannian stroma-rich) oraz
GNB nodular (composite Schwannian stroma-rich/
stroma-dominant and stroma-poor), o zdecydowanie
lepszym rokowaniu w przypadku GNB intermixed [6,
17]. Ganglioneuroblastoma rozpoznawana jest z jed-
nakowg czestoscig u obu plci, najczesciej przed 10 r.z.
($redni wiek 7 r.z.) [18]. Moze wystepowac w roznej
lokalizacji, wszedzie tam gdzie znajduja si¢ komorki
ukladu wspétczulnego. Najczesciej guz zlokalizowany
jest w obrebie nadnerczy (35% przypadkow), zwojach
miedzykregowych przestrzeni zaotrzewnowej (30-35%)
oraz $rédpiersiu tylnym (20%). W niewielkim odset-
ku przypadkow znajdowany jest w obrebie gtowy, szyi,
miednicy i ptuc [19]. Obraz kliniczny choroby jest bardzo
zrdznicowany i w duzej mierze determinowany lokalizacja
zmiany. Guzy potozone w obrebie jamie brzusznej moga
powodowac béle brzucha, wymioty, powiekszenie obwodu
brzucha, biegunki oraz objawy zwigzane z wnikaniem
do kanatu kregowego i uciskiem rdzenia: zaburzenia
mikgcji, zaburzenia oddawania stolca (zaparcia), przy-
musowe ulozenie ciala, przeczulice. Lokalizacja zmiany
w $rodkowej lub dolnej czesci klatki piersiowej najcze-
$ciej przebiega bezobjawowo, moze jednak powodowaé
dusznos¢, kaszel, stridor, bol w klatce piersiowej, zabu-
rzenia polykania oraz béle plecow. W przebiegu choroby
wystepujg czasem objawy ogdlne w postaci utraty masy
ciala, podwyzszonej temperatury, sennosci, bladosci po-
wlok, ostabienia, drazliwosci, niepokoju, czasem réwniez
obwodowe objawy neurologiczne. Z uwagi na zlosliwy
charakter guza, czasami obserwuje sie przerzuty do szpiku
kostnego, kosci, watroby, ptuc, rzadko do skdry (sinawe
przebarwienia skory), co réwniez moze wplywa¢ na obraz
kliniczny choroby. W prawie potowie przypadkow guz
wykrywany jest przypadkowo w badaniu RTG klatki
piersiowej lub USG jamy brzusznej [6, 19]. Podobnie
w przypadku diagnozowanej przez nas dziewczynki,
guz zostal wykryty niejako przypadkowo w badaniu
radiologicznym klatki piersiowej, jednak prezentowane
wczesniej objawy (zlokalizowany klujacy bdl, dolegliwosci
nocne, zaburzenia defekacji, przewlekly kaszel, ubytek
masy ciala), chociaz dos¢ skape, mogly wskazywa¢ na
proces rozrostowy w obrebie jamy brzuszne;.
Rozpoznanie guzéw neuroblastycznych opiera sie
przede wszystkim na badaniach obrazowych. W badaniu
ultrasonograficznym guz moze by¢ opisany jako niejed-
norodna echogenicznie masa ze zwapnieniami i cecha-
mi rozpadu. Badaniem z wyboru pozostaje tomografia
komputerowa, ktéra umozliwia doktadniejsza oceng
pochodzenia, rozmiaréw i lokalizacji guza, wystepowania
zwapnien, zajecia regionalnych wezléw chtonnych, stop-
nia naciekania sgsiadujgcych tkanek. Rezonans magne-
tyczny (MRI) jest wykorzystywany do oceny naciekania
pierwotnego guza na struktury kanatu kregowego oraz
do wykrywania przerzutéow do watroby u niemowlat
i matych dzieci [19]. Guzy pochodzace z komérek ukladu
wspolczulnego produkuja katecholaminy, co wykorzy-
stywane jest jako marker diagnostyczny. Podwyzszony
poziom katecholamin w osoczu lub ich metabolitow
w dobowej zbidrce moczu (kwas wanilinomigdalowy
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i homowanilinowy) przemawia za rozpoznaniem cho-
roby. Ostateczne rozpoznanie stawiane jest na podstawie
histopatologicznego potwierdzenia choroby w biopta-
cie guza lub biopsji szpiku. Obligatoryjne w celu oceny
stopnia zaawansowania choroby wykonywane sg: biopsja
szpiku oraz scyntygrafia kosci z uzyciem znakowanej
jodem 123-metajodobenzylguanidyny (MIBG) [19].
Potwierdzenie w badaniu cytogenetycznym zwiekszo-
nej liczby kopii onkogenu MYCN stanowi niekorzystny
czynnik rokowniczy. Wysokie wartoci stezenia ferrytyny,
dehydrogenazy mlecznowej (LDH) oraz neuronospe-
cyficznej enolazy (NSE) w surowicy s3 rowniez ztym
czynnikiem prognostycznym [20]. Leczenie uzaleznione
jest od stopnia zaawansowania choroby okreslonego
wedlug klasyfikacji International Neuroblastoma Risk
Group Staging System (INRGSS) [21]. W przypadku
zlokalizowanej choroby bez czynnikéw ryzyka wystar-
czajace jest chirurgiczne usuniecie zmiany. W stopniach
bardziej zaawansowanych stosuje sie skojarzone leczenie
chirurgiczne, chemio- i radioterapi¢ oraz autogeniczny
przeszczep komorek macierzystych szpiku [22].

W przypadku ganglioneuroblastoma rokowanie co
do odpowiedzi na leczenie i dlugosci przezycia jest zde-
cydowanie lepsze niz dla neuroblastoma. Guz moze
ulega¢ spontanicznej regresji (1-2%) lub réznicowaniu
do ganglioneuroma. Lagodniejszy przebieg kliniczny
i lepsze rokowanie obserwowane jest rowniez w przy-
padku pacjentéw z GNB intermixed w poréwnaniu do
podtypu nodular [6, 21].

PODSUMOWANIE

Doktadny wywiad i badanie przedmiotowe wraz
z uwzglednieniem objawéw alarmowych oraz odpo-
wiednio dobrane badania dodatkowe, stanowig kluczowe
narzedzia w identyfikacji pacjentéw z chorobg organiczng.
W diagnostyce réznicowej nalezy rowniez uwzglednié
rzadkie przyczyny przewlektych boléw brzucha, w tym
mozliwos¢ wystapienia choroby onkologicznej. Obraz
kliniczny guzéw neuroblastyczych jest niezwykle rézno-
rodny, a lekarze powinni by¢ §wiadomi nie tylko klasycz-
nych objawdw choroby, ale réwniez tych nietypowych.
Ustalenie wskazan do poszerzenia diagnostyki pozwala
na szybkie postawienie rozpoznania i wdrozenie odpo-
wiedniego postepowania terapeutycznego, co przektada
si¢ na poprawe wskaznikow przezycia i zminimalizowanie
nieodwracalnych uszkodzen.
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