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Summary:

Purpose: To estimate the state of the vision organ in the children treated for orbital rhabdomyosarcoma. Rhabdomyosarcoma

(RMS) is the most common primary malignant orbital tumor in children. RMS usually manifest clinically as rapidly progressive
exophthalmus and displacement of the globe. The diagnosis is based on biopsy, CT and MR images. The treatment includes

radiation, chemotherapy, and surgery.

Material and methods: The retrospective review of data of 14 children between 0 and 11 years old with rhabdomyosarcmoa of
orbit. After a biopsy, with precedent CT or MRI, all patients were treated with chemotherapy including or not including radiothe-

rapy.

Results: 3 children died, orbital exentaration was necessary because of tumor recurrence in 3 cases, 8 children remained heal-

thy (without recurrent disease).

Conclusions: Fast diagnosis using CT, MRI and the result of biopsy, have a positive influence on the effect of neoplastic treatment

and prognosis.
Stowa kluczowe:
Key words:

Migsak miegéni prazkowanych (rhabdomyosarcoma-RMS)
oczodotu jest najczestszym pierwotnym, zto$liwym nowotwo-
rem u dzieci. 10% wszystkich migsakéw jest usytuowanych
w oczodole. Zachorowalno$¢ ocenia sig¢ na 4,3: Tmin, chifopcy
chorujg czesciej niz dziewczynki (1,3: 1). Migsak ten wystepuje
zazwyczaj u dzieci okoto 8. roku zycia (1,2).

Guz jest zbudowany z komérek reprezentujacych nisko zréz-
nicowane etapy embriogenezy widkien migéni prazkowanych.
Uwaza sig, ze ich zrédiem jest embrionalna tkanka mezenchy-
malna, zdolna do réznicowania si¢ w kierunku miesni prazko-
wanych, czesto bez bezposredniego zwiazku z migsniem (2,3).
Whyrdznia sie 4 typy histopatologiczne guza: zarodkowy (emb-
rionalny), pecherzykowy, groniasty i pleomorficzny. U dzieci
najczesciej wystepuje RMS typu embrionalnego (90%). Ma on
lepsze rokowanie niz rzadziej stwierdzany guz o typie pecherzy-
kowym (10%) (3,4)

Przebieg kliniczny jest szybki, po 2-5 tygodniach trwa-
nia choroby uwidaczniajg sie zmiany w obrebie oczodotu, co
umozliwia odpowiednio wczesne podjecie badan diagnostycz-
nych. W rozpoznaniu istotna rola przypada metodom diagno-
styki obrazowej — tomografii komputerowej (TK) i rezonansu
magnetycznego (MRI) (2,3,5). Podstawe rozpoznania stanowi
biopsja operacyjna. Leczenie, przede wszystkim onkologiczne,
polega na stosowaniu chemioterapii i radioterapii. Postepowa-
nie chirurgiczne uwzglednia operacje okulistyczne i neurochi-
rurgiczne.

migsak migsni prazkowanych, oczodét, dzieci, objawy kliniczne, leczenie.
orbital rhabdomyosarcoma, orbit, children, clinical symoptoms, treatment.

Cel pracy
Celem pracy jest retrospektywna ocena wynikdw leczenia
miesaka mie$ni prazkowanych oczodotu u dzieci.

Materiat i metody

W Klinice Okulistyki i Onkologii Instytutu ,Pomnik-Centrum
Zdrowia Dziecka” w Warszawie w latach 1996-2006 leczono
14 dzieci z rozpoznaniem migsaka mig$ni prazkowanych oczo-
dotu. W badanej grupie bylo 11 chiopcéw i 3 dziewczynki,
w wieku od 3 tygodni do 11. roku zycia ($rednia wieku 5 lat)
w chwili zachorowania. Wszyscy pacjenci poddani byli szcze-
g6towej ocenie okulistycznej, nastepnie wykonano TK lub MRI
oczodotéw i gtowy. Kolejnym etapem byta biopsja, najczesciej
z dojscia przez skére powieki gornej, w jednym przypadku przez
miesko tzowe, dwukrotnie przez spojéwke. Po potwierdzajacej
rozpoznanie ocenie histopatologicznej pobranego fragmentu
guza chorych poddano leczeniu, ktére obejmowato chemiotera-
pie z radioterapig lub bez niej. W chemioterapii, przeprowadzanej
w klinice onkologii, stosowano VAC (Vincristine, Actinomycin
D, Cyclophosphamid), Ifosfamide, Etoptoside. U 13 pacjentéw
po 9 tygodniach od rozpoczecia leczenia wiaczano radioterapie
— optymalna dawka napromieniowania wynosita 54 Gy. Badania
kontrolne przeprowadzano co 3-4 miesigce w pierwszym roku
leczenia onkologicznego, a nastepnie co 4-6 miesiecy przez ko-
lejne lata obserwaciji. Pacjenci podlegajg naszej kontroli do cza-
su ukonczenia 18. roku zycia.
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Wyniki

Objawy kliniczne migsaka narastaly szybko w ciggu kilku
tygodni od pojawienia sig pierwszych symptoméw choroby.
Zmiany obejmowaly przede wszystkim oczodét i powieki, co

przedstawia tabela I.

Edema and erythema of eyelids

Objawy kliniczne Liczba (%)
Clinical signs Number (%)

Wytrzeszcz 12 (86)
Proptosis
Przemieszczenie gatki 13 (93)
Diplacement of the eyeball
Ograniczenie ruchomosci gatki 10 (71)
Ocular mobility restriction
Opadnigcie powieki 12 (86)
Blepharoptosis
Obrzek i przekrwienie powiek 10 (71)

Tab. I.
Tab. I.

Pierwsze objawy.
First signs.

W obrazie klinicznym dominowaty wytrzeszcz, przemiesz-
czenie gatki ocznej potgczone czesto z ograniczeniem jej rucho-
mosci, a takze obrzek powiek i spojéwek oraz opadnigcie po-

wieki gdrnej.

Rycina 1. demonstruje obraz kliniczny, natomiast rycina 2.

MRI migsaka mig$ni prazkowanych oczodotu.

Pierwotna lokalizacja guza w oczodole dotyczyta przede
wszystkim czesci gérno-nosowej, choé¢ zdarzato sie takze usytu-

owanie w pozostalych kwadrantach (tab. II.)

Lokalizacja guza
Tumor location

Liczba (%)
Number (%)

Oczodét / Orbit

Goéra
Superior

1(7)

Nos
Nasal

1(7)

Skron
Temporal

1(7)

Kwadrant / Quadrant location

Gorno-nosowy
Superonasal

8 (57)

Gorno-skroniowy
Superotemporal

1(7)

Dolno-skroniowy
Inferotemporal

1(7)

Powieka gdrna
Upper eyelid

1(7)

Tab. II.
Tab. II.

Pierwotna lokalizacja guza w oczodole.
Primary tumor location.

Ryc. 1.

Fig. 1.

Ryc. 2.

Fig. 2.

Chtopiec 8-letni z guzem RMS w gérno-nosowym kwadrancie
i opadnigciem powieki.

An 8-old-boy with blepharoptosis from superonasal orbital
rhabdomyosarcoma.

Rezonans magnetyczny (MRI) T-1 zalezne, guz RMS (biata
strzatka) u 8-letniego chtopca przed podaniem kontrastu — ga-
doliny (gérna ryc.) i po jego podaniu (dolna ryc).

Orbital magnetic resonance (MRI) T-1 weighted scan of perio-
cular rhabdomyosarcoma (white arrow) at 8-old-boy, before
(upper fig) and after (under fig.) gadolinium enhancement.
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Po radioterapii oczodotu obserwowano réznego rodzaju po-
wikfania okulistyczne, ktére wyszczegélniono w tabela lll.

Powiktania Liczba (%)
Complications Number (%)
Oczoddt / Orbit
Hipoplazja oczodotu 8 (57)
Orbital hypoplasia
Zez 2(14)
Strabismus
Zaburzenia ruchomosci gatki 1(7)
Restriction of ocular motility
Powieki / Eyelid
Opadniecie 6 (43)

Blepharoptosis

Przedni odcinek gatki / Anterior segment of eye

Suche oko 6 (43)
Dry eye
Keratopatia 3(21)
Radiation keratopathy

Wewnatrzgatkowe / Intraocular
Zaéma 2 (21)
Radiation cataract
Retinopatia 1(7)

Radiation retinopathy

Tab. lll. Powikfania po radioterapii oczodotu.
Tab. lll. Complications of irridiation of the orbit.

W nastepstwie powikfan po radioterapii doszto do niepra-
widtowos$ci w rozwoju oczodotu u 57% leczonych dzieci, opad-
nigcie powieki i uszkodzenie powierzchni oka (suche oko, kera-
topatia) wystapito u 43% pacjentdw, a zaéma u 21%.

Oceniajgc stadia zaawansowania rozwoju nowotworu zgod-
nie z klasyfikacjg IRS (/Intergroup Rhabdomyosarcoma Study),
nie stwierdzili§my przynalezno$ci badanych do | grupy. Przyczy-

Grupa Opis Liczba (%)
Group Description Number (%)
| Catkowite wycigcie guza 0(0)
Completly resected

Il | Mata resztkowa masa guza 2 (14)
Residual microscopic disease

Il | Duza resztkowa masa guza 9 (60)
Residual gross disease

IV | Obecnos$¢ przerzutéw od poczatku 3(21)

Distant metastasis present at onset

Tab. IV. Klasyfikacja IRS* (wg modyfikacji Shields’a). Stadia zaawan-
sowania RMS.
Tab. IV. Staging of RMS by IRS (modifited from Shileds).

* IRS-Intergroup Rhabdomyosarcoma Study

ng tego stanu rzeczy byto zbyt pdzne zgtoszenie si¢ pacjentéw
do lekarza. Tabela IV przedstawia stadia zaawansowania RMS
w analizowanej grupie chorych.

Sposrad 14 leczonych dzieci troje (21%) zmarfo w czasie 3-9
miesiecy od poczatku choroby. Byly to mate dzieci: jeden no-
worodek i dwoje niemowlat z penetracjg wewnatrzczaszkowa
guza i rozsiewem nowotworowym do innych narzadéw. U 3 ko-
lejnych dzieci konieczne byto wykonanie egzenteracji oczodotu
z powodu wznowy guza, opornej na leczenie onkologiczne. Stan
zdrowia pozostatych 8 dzieci nie budzit zastrzezen.

U jednego ze zmartych niemowlat wynik histopatologiczny
odpowiadat typowi pecherzykowemu migsaka, u pozostatych
rozpoznano typ zarodkowy guza.

Omowienie

Poczatek i przebieg choroby u leczonych przez nas dzieci
byty podobne do opisywanych przez innych autoréw (1-4,6).
Choroba zaczynata sie obrzgkiem oraz przekrwieniem spojowek
i powiek, gwattownym, szybko narastajgcym wytrzeszczem,
ktéry przemieszczat gatke oczng (najczesciej w strone dolno-
skroniowg). U czesci chorych stwierdzano opadnigcie powieki
gérnej. Rzadko wystepowata bolesno$c.

Oczodotowa lokalizacja migsaka mig$ni prazkowanych daje,
sposrod wszystkich innych, najlepsze rokowanie z powodu
szybkiej demonstracji choroby. Tym samym wiec diagnostyka
i leczenie moga by¢ wdrozone niezwtocznie (2,3,4). Pomys$ine
rokowanie jest mozliwe takze dzieki skapej obecnosci naczyn
chtonnych w oczodole, co nie dopuszcza do szybkich przerzu-
téw do okolicznych weztéw chtonnych. Przerzuty moga wysta-
pi¢ w plucach i kosciach (2,6). W grupie badanych przez nas
pacjentdw przerzuty guza wystapity u dzieci w najmtodszej gru-
pie wiekowej, prowadzac do zgonu. Podobne dane przedstawit
Shields i wsp. (3). Wedtug autoréw im mtodsze dziecko, tym
gorsze rokowanie — $miertelno§¢ u niemowlat ponizej 1. roku
zycia wynosi 46% (dane dotyczace $miertelnos$ci noworodkdéw
sg nieznane). W naszych obserwacjach noworodek z wrodzo-
nym RMS zmart w 3. miesigcu zycia.

Typ histopatologiczny migsaka miesni prazkowanych ma
znaczny wptyw na rokowanie. Najlepsza rokowniczo jest postaé
zarodkowa guza, wystepujgca najczesciej (2,3,5). U badanych
przez nas dzieci typ embrionalny guza wystepowat u 13 sposréd
14 (94%) pacjentéw. W guzach typu zarodkowego 5 lat przezy-
cia osigga 94% leczonych dzieci, typ pecherzykowy daje 74%
przezycia w tym okresie (2,3).

Wszyscy pacjenci byli leczeni zgodnie z obowigzujgcymi
standardami, uwzgledniajagcymi przede wszystkim chemiotera-
pie i radioterapie. Powiktania po radioterapii mogg powodowa¢
uszkodzenia narzadu wzroku (7), podobnie jak to wystapito u ba-
danych przez nas chorych. Wprowadzane nowe techniki radio-
terapii majg na celu zapobieganie tym szkodliwym dziataniom
(2). Temu samemu stuzy postepujaca modyfikacja chemioterapii
(2,3).

Whioski

Szybka diagnostyka — CT, MRI i wynik biopsji — ma pozy-
tywny wptyw na efekt leczenia onkologicznego i rokowanie. Ro-
kowanie i przezycie sg zalezne w znacznej mierze od postepéw
w dziedzinie chemioterapii i radioterapii.
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