1 STRESZCZENIE

1.1 WSTEP

Potworniak krzyzowo-guziczny jest nowotworem rozpoznawanym najczescie] w
wieku noworodkowym. Moze mie¢ posta¢ tagodng lub zlo§liwg. Ma dos$¢ dobre rokowanie,
ale w zwiazku z tym, ze rozwija si¢ w okolicy przedkrzyzowej i guzicznej, moze powodowac
uszkodzenia unerwienia dolnego odcinka uktadu moczowego i przewodu pokarmowego, co
prowadzi do powaznych komplikacji. W naszym osrodku, w latach 1996-2014 leczyliSmy 65
pacjentow z powodu SCT. T¢ grupe poddaliSmy obserwacji 1 ocenie w kierunku
wystepowania odlegltych powiktan, a takze przeanalizowaliSmy czynniki, jakie mogty
zwigkszy¢ ryzyko ich wystgpienia. Analiza ta shuzy wypracowaniu standardow postepowania
w leczeniu SCT.

Potworniak nalezy do grupy nowotworéw germinalnych, a wigc rozwijajacych sie z
komorki zarodkowej — gonocyta. Moze zawiera¢ tkanki wywodzace si¢ z trzech listkow
zarodkowych, o charakterze tagodnym lub ztosliwym.

Etiologia powstania guza nie jest doktadnie poznana, ale przypuszcza si¢, Ze powstaje
z komorki totipotencjalnej z endodermy woreczka zottkowego.

Wystepuje z czestoscig 1:40 000 urodzen, trzy razy czgsciej dotyczy plci zenskiej. Jest
najczestszg forma guza germinalnego.

Powszechnie stosowana klasyfikacja Altmana okre$la polozenie guza wzgledem
miednicy i dzieli go na cztery typy: | typ- umiejscowiony wylacznie na zewnatrz miednicy
mniejszej, w okolicy kosci guzicznej, I typ- gdzie wigksza cze$¢ guza znajduje si¢ na
zewnatrz miednicy, a mniejsza w miednicy matej, III typ- w ktorym wieksza cze$¢ guza jest
umiejscowiona w miednicy matej a mniejsza czgs¢ egzofitycznie, IV typ- cala masa guza
znajduje si¢ w miednicy matej. Z tym podzialem wigze si¢ czas rozpoznania, guzy
rozwijajace si¢ egzofitycznie sa rozpoznawane juz u noworodkdw, natomiast guzy
endofityczne u starszych dzieci, po wystgpieniu objawow takich jak: bole brzucha, zaparcie
stolca i zatrzymanie moczu.

Szersza diagnostyka guza oparta jest na badaniach laboratoryjnych i obrazowych.
Kazdy pacjent z podejrzeniem SCT ma oznaczany stezenie AFP i BhCG. Badania obrazowe,
jak ultrasonografia, tomografia komputerowa lub rezonans magnetyczny, pozwalajg okresli¢

wielko$¢, budowe, unaczynienie 1 doktadne umiejscowienie guza.



Zasadniczym leczeniem guza krzyzowo-ogonowego jest jego radykalne chirurgiczne
usuni¢cie. Zabieg wykonuje sie jak najwczesniej po jego wykryciu. Dostep operacyjny
planowany jest w zalezno$ci od typu guza i wyniku badan obrazowych. Wickszo$¢ guzow
usuwa si¢ tylko z dostepu od strony szpary posladkowej, ale guzy typu III 1 IV wymagaja
dojscia przez laparotomi¢. Koniecznym elementem operacji jest usunigcie kosci guzicznej,
ktora jest zrodtem komorek totipotencjalnych i jej pozostawienie jest najczestszg przyczyna
wznowy guza.

Dalsze postgpowanie jest uzaleznione od rozpoznania histopatologicznego usunig¢tego
materialu. Mozemy mie¢ do czynienia z potworniakiem dojrzalym, niedojrzalym lub
ztosliwym. Rozpoznanie zlosliwego guza wymaga rozszerzenia leczenia o chemioterapig, tak
samo wykrycie przerzutéw odleglych. Wszyscy pozostali pacjenci powinni by¢ regularnie
obserwowani i badani w kierunku ewentualnej wznowy guza.

Najczestszym wcezesnym powiklaniem chirurgicznym po usunigciu guza krzyzowo-
guzicznego jest nieprawidtowe gojenie rany.

Natomiast bardzo niebezpieczne sg poézne powiklania po leczeniu guza krzyzowo-
guzicznego. Guz umiejscowiony jest w miednicy malej, w okolicy, gdzie przebiega
unerwienie odpowiedzialne za funkcjonowanie dolnego odcinka przewodu pokarmowego i
pecherza moczowego. Zaro6wno jego potozenie, jak i preparowanie podczas usuwania guza,
moga spowodowac uszkodzenia na przebiegu nerwoéw. Skutkuje to wystepowaniem zaburzen
w defekacji oraz powstaniem pecherza neurogennego. S3 to bardzo powazne powiklania,

ktorych nalezy za wszelka cen¢ unikna€.

1.2 CEL PRACY

Celem pracy jest przeanalizowanie odlegtych wynikow leczenia guza krzyzowo-
guzicznego, uwzgledniajac w szczegdlnosci, czy u dzieci po usunigciu guza wystepuja
objawy uszkodzenia dolnego odcinka przewodu pokarmowego i uktadu moczowego. W
przypadku stwierdzenia zapar¢, nietrzymania stolca lub rozpoznania pecherza neurogennego,
analizowane s3 czynniki, jakie mogly wplyna¢ na wystapienie tych powiktan, takie jak: cechy
samego guza, sposOb leczenia operacyjnego i postgpowanie pooperacyjne. Pordwnanie tych
czynnikOw ma na celu wytypowanie pacjentow o zwiekszonym ryzyku i opracowanie

schematu postgpowania w leczeniu dzieci z potworniakiem krzyzowo-guzicznym.



1.3 MATERIAL

Przeanalizowali§my dane 65 pacjentéw leczonych z powodu SCT od 1996 do 2014
roku. Pacjentow leczonych w pozniejszym okresie wykluczyliSmy, z powodu zbyt mtodego
wieku, aby w petni oceni¢ trening czystosci oraz zbyt krotkiego okresu obserwacji. W
przewazajacej liczbie leczenie rozpocz¢to w okresie noworodkowym. Duza czg$¢ dzieci miata
postawione rozpoznanie juz w okresie prenatalnym, na podstawie USG i w pierwszej dobie
zycia byla przetransportowana do naszego szpitala, po czym, po ustabilizowaniu stanu

og6lnego i wykonaniu niezbednych badan, zoperowana w pierwszym tygodniu zycia.

1.4 METODYKA

Analizie poddano wyniki leczenia guza krzyzowo -guzicznego.
1. Wyniki leczenia operacyjnego:
e Radykalno$¢ zabiegu
e Powiklania §rodoperacyjne
e Charakterystyka usunigtego guza
e Dlugos¢ prowadzenia obserwacji,
e Wczesne powiktania pooperacyjne,

e Pozne powiklania pooperacyjne.

2. Ocena czynnosci koncowego odcinka przewodu pokarmowego.
. Wystgpowanie zaparé
. Wystgpowanie nietrzymania stolca
3. Ocena czynnosci uktadu moczowego.
4. Analiza czynnikéw, ktore moglty mie¢ wptyw na wystgpowanie odleglych powiktan

po leczeniu guza krzyzowo-guzicznego.

5. Poroéwnanie rozktadu cech guza oraz sposobu leczenia, w ogdlnej grupie z grupami
pacjentoOw z zaparciami, z pecherzem neurogennym i oboma tymi powiktaniami.

6. Ustalenie wskazan do chemioterapii i radioterapii.

7. Analiza wskazan do reoperacji.

8. Analiza czynnikoéw ztych rokowniczo.



1.5 WYNIKI

W badanej grupie pacjentow najczeSciej mieliSmy do czynienia z duzymi,
egzofitycznymi guzami o tagodnym charakterze. U starszych pacjentow czgSciej usuwane
byty mate guzy IV typu.

Wieloletniej obserwacji i ocenie poddano ostatecznie 58 pacjentdw. 3 pacjentow
utracono z obserwacji, a czterech zmarto.

W przeanalizowane] grupie pacjentow stwierdzilisSmy wystepowanie zaparé¢ u 20%
chorych. U wszystkich pacjentéw z zaparciami wykonaliSmy manometri¢ odbytu, tylko u
jednego chorego byla nieprawidtowa. Badania obrazowe byly wykonane tylko u dwoch
pacjentdw z zaparciami i byly one nieprawidtowe. Wigkszo$¢ pacjentéw udato si¢ wyleczy¢
metodami zachowawczymi, a tylko jeden mial wykonang dywulsj¢ odbytu.

Zaden pacjent nie miat stwierdzonego nietrzymania stolca.

Pecherz neurogenny rozpoznano az u 25% dzieci. Wszyscy pacjenci mieli wykonane
badanie ultrasonograficzne ukladu moczowego i ocen¢ zalegania moczu w pecherzu
moczowym po mikcji. W zaleznosci od ich wynikéw, byli kierowani na dalszg diagnostyke.

Po poréwnaniu cech guza oraz rodzaju zastosowanego leczenia, stwierdzono, Ze
ryzyko wystgpowania odlegtych powiktanh ze strony dolnego odcinka przewodu
pokarmowego i1 uktadu moczowego wzrasta w przypadku:

. Wystepowanie guzow typu III i IV wedlug Altmana zwieksza ryzyko wystgpienia
pecherza neurogennego,

J Stosowania dwoch dostepow operacyjnych zwigksza ryzyko wystepowania pecherza
neurogennego.

Chemioterapia byla stosowana w przypadku wznowy guza, a w jednym przypadku z
powodu wykrycia przerzutéw.

Radioterapia nie byla stosowana u naszych pacjentow.

Wskazaniem do reoperacji byla najczgsciej wznowa guza oraz nieradykalnosé
pierwszego zabiegu.

W naszym materiale guz krzyzowo-guziczny nie byt bezposrednig przyczyng zgonu
zadnego pacjenta. Zgon byl spowodowany wczesniactwem i jego powiktaniami, a w jednym

przypadku inng wada wrodzona.



1.6 WNIOSKI

Guz krzyzowo-guziczny jest czestym nowotworem wieku noworodkowego. Leczenie
chirurgiczne i onkologiczne przynosi dobre rezultaty i rokowanie jest korzystne. Jednak
powinnismy zwréci¢ uwage na wystgpowanie odleglych powiktan po jego leczeniu, jakimi sg
zaburzenia funkcji dolnego odcinka przewodu pokarmowego i1 uktadu moczowego. Zaparcia
stolca zdarzajg si¢ czg¢Scie] w tej grupie pacjentdéw, na szczescie mozna je skutecznie leczyc
zachowawczo. Nietrzymanie stolca wystepuje rzadko i wynika prawdopodobnie ze zlej
techniki operacyjnej, nie zdarzyto si¢ u zadnego z naszych pacjentow. Pecherz neurogenny
jest bardzo groznym i czgstym powiklaniem po leczeniu guza krzyzowo-guzicznego, dlatego
wszyscy pacjenci powinni by¢ poddani obserwacji i badaniom ukladu moczowego, aby

uniknag¢ przykrych konsekwencji.



