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Tumori mozga su najcesci solidni tumori u djece i druge po ucesta-
losti pedijatrijske neoplazme. Radi se o heterogenoj grupi bolesti
razlicitog porijekla, histoloskog tipa, klinicke slike, terapije i pro-
gnoze. Tumori mozga su vodedi uzrok smrtnosti u pedijatrijskih
onkoloskih pacijenata i neoplazme s najvisim morbiditetom.

Kljucne rijeci: Tumor mozga = Dijete

Uvod

Primarni tumori centralnog nervnog sistema (CNS) su
druge po ucestalosti pedijatrijske neoplazme, odmah iza
leukemija, 1 najceséi solidni tumori u djece i adolescenata.
Cine 17% svih pedijatrijskih tumora, s godi$njom inciden-
cijom od 27 na 1.000.000 osoba mladih od 20 godina.
Vodedi su uzrok smrtnosti u pedijatrijskih onkoloskih paci-
jenata i neoplazme s najvedim morbiditetom, prvenstveno
neuroloskim (1, 2).

Tumore mozga karakterizira dobno javljanje. Ce$éi su u
djece do 7 godina starosti (36 na milijun djece godisnje) u us-
poredbi sa starfjom djecom (21 na milijun) (2). Jedna trecina
svih pedijatrijskih tumora mozga javlja se u djece mlade od
5 godina, a tri Cetvrtine u djece do 10 godina starosti. Inci-
dencija meduloblastoma i ependimoma ¢eséa je u djecaka; za
druge vrste tumora nema spolne predilekcije (1).

Pedijatrijski CNS tumori su heterogena grupa bolesti u
odnosu na histoloski tip, lokalizaciju, klinicku sliku 1 dob
javljanja. Obuhvacaju neoplazme koje potjecu iz mozga,
drugih intrakranijalnih lokalizacija kao pituitarnih ili pine-
alnih zlijezda, te ledne mozdine.
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Tumori mozga cine vise od 90% pri-
marnih CNS tumora u djece. Vise od polo-
vice (55%) svih tumora mozga smjesteno je
u straznjoj lubanjskoj jami (2).

Etiologija

Etiologija tumora mozga u djece veéim je di-
jelom nepoznata. Poznati etioloski faktori su
sumarno prikazani na Tablici 1.

Hereditarna predispozicija dokazana je u
manje od 5% tumora. Najpoznatiji genetski
sindromi udruzeni s povecanim rizikom za
nastanak CNS neoplazmi su neurofibromato-
za, tuberozna skleroza, Li-Fraumeni sindrom
i Gotlinov sindrom. Tumori mozga javljaju
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se u 15 do 20% djece s neurofibromatozom
tip 1 (Von Recklinghausen), najcesée gliomi
optickog puta i astrocitomi niskog stupnja
malignosti, u podrucju diencefalona, hemis-
fera velikog mozga i straznje lubanjske jame.
U djece s neurofibromatozom tip 2 povecan
je tizik za razvoj astrocitoma niskog stupnja
malignosti, multiplih meningeoma 1 ependi-
moma. Indolentni subepedimalni astrocitomi
divovskih stanica ¢e$¢i su u pacijenata s tu-
beroznom sklerozom. Li-Fraumeni sindrom
udruzen je s ve¢om incidencijom astrocito-
ma u djece. U odraslih s ovim sindromom
povecan je rizik za razvoj karcinoma dojke,
sarkoma mekih tkiva, tumora mozga, leuke-
mije i adrenokortikalnog karcinoma. Medu-

Tablica 1 Sazeti pregled etioloskih faktora u nastanku pedijatrijskih tumora mozga*

Table 1 Summary of etiological factors in pediatric brain tumors*

Etioloski faktor/
Etiological factor

Ucinak ekspozicije na rizik/
Effect of exposure on risk

Udruzen rizik s tumorom mozga/
Associated risk with brain tumor

Hereditet/Heredity Porast/Increase

Neurofibromatoza/Neurofibromatosis,
Tuberozna skleroza/Tuberous
sclerosis, Li-Fraumeni sindrom/
Li-Fraumeni syndrome, Gotlinov
sindrom/Gotlin syndrome

Tonizirajuce zracenje/
Tonizing radiation

Porast/Increase

Ekspozicija visokim dozama/High dose
exposure

N-nitrozo sastojci/
N-nitroso compounds

Neuvijetljiv (sugetiran porast/
Inconclusive (suggested increase)

Ingestija majke za vtijeme trudnoce/
Maternal ingestion during pregnancy

Duhan/Tobacco Neuvijetljiv (sugetiran porast/ Pusenje oca prije koncepcije/
Inconclusive (suggested increase) ~ Preconceptional paternal smoking
Elektromagnetska Neuvijetljiv/Inconclusive Nije dokazano/Not proven

polja niske frekvencije/
Low-frequency
electromagnetic fields

Infekcije/Infections

Neuvjetljiv (sugetiran porast/
Inconclusive (suggested
increase)

Polioma virusi/Polioma viruses

Lijekovi u trudnodi /
Maternal medications

Neuvjerljiv (sugeriran porast
/Inconclusive (suggested
increase)

Anestetik pentran tijekom poroda/
Anesthetic penthrane during delivery

Genske alteracije/
Gene alterations

Ovisno o alteraciji/Depends
on alteration

p53 inaktivacija — astrocitom i glioblas-
tom/p53 inactivation - astrocytoma and
glioblastoma

*1z/From: http:/ /www.pedsoncologyeducation.com/braintumor_etiology.asp
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loblastomi su ¢e$¢i u pacijenata s Gotlinovim
sindromom (3, 4).

loniziraju¢e zracenje je dokazani faktor
rizika za pedijatrijske tumore mozga. Vecina
tumora je posljedica kranijalne radioterapije
drugih neoplazmi. Djeca kod koje je provedeno
CNS zracenje u lijecenju akutne limfaticne leu-
kemije imaju 7 puta vedi rizik za razvoj sekun-
darne neoplazme i 20 puta veci rizik za CNS tu-
more. Najces¢e CNS neoplazme su astrocitomi
1 meningeomi. Djeca majki koje su prenatalno
zracene u dijagnosticke svrhe (danas se rtg pel-
vimetrija vtlo tijetko koristi) takoder imaju vedi
rizik za nastanak tumora mozga (5).

N-nitrozo spojevi (nitrozoamidi i nitro-
zoamini) su dokazani etioloski faktor CNS
neoplazmi u zivotinja, a uloga u ljudi je kon-
troverzna. Najvedi izvori N-nitrozo spojeva u
hrani su salamureno i suseno meso, rjede riba
i sit. Neka epidemioloska ispitivanja su poka-
zala da je majcino konzumiranje susenog mesa
najveci pojedinacni faktor prehrane udruzen s
nastankom pedijatrijskih tumora mozga. Uzi-
manje vitamina C 1 B tijekom trudnoce sman-
juje rizik za ove neoplazme, preko inhibicije
procesa nitriranja u zelucu. I folna kiselina, za
koju je dokazana protektivna uloga u nastanku
defekata neuralne cijevi, povezuje se s preven-
cijom tumora mozga. Djeca majki koje kon-
zumiraju folate imaju smanjeni rizik za nas-
tanak primitivnih neuroektodermalnih tumora
mozga. Na stanicama ependimoma dokazana
je prekomjerna ekspresija folatnih receptora,
ali stanicna uloga folata u tumorigenezi nije
razjasnjena (6).

Pusenje majke prijeiza vrijeme trudnoce nije
udruzeno s povecanom incidencijom tumora
mozga u djece. Nasuprot tome, CNS tumori su
¢eséi u djece oceva koji su pusili prije koncep-
cije. U spermi pusaca nadene su znacajno vise
koncentracije reaktivnih oblika kisika (ROS,
engl. reactive oxidative species) i DNA adukata
s direktnim mutagenim djelovanjem (3).

Ispitivanje uloge elektromagnetskih va-
lova niske frekvencije u nastanku CNS tu-

mora nije dovelo do definitivnih zakljucaka.
Takoder, nema konzistentne korelacije izme-
du infekcije 1 pedijatrijskih tumora mozga.
Jedna je studija pokazala da djeca majki s
dokazanom virusnom infekcijom u trudnoci
(rubeola, zaus$njaci, varicela, herpes zoster)
imaju 11 puta vedi rizik za CNS neoplazmu.
Nedvojbena je uloga polioma virusa. Simian
virus 40 (SV 40) je uzrocno vezan s tumorima
mozga u dojencadi i starije djece. Drugi po-
lioma virus, JC virus, dokazan je u stanicama
malignih i benignih CNS neoplazmi (3, 7).
Poveéan rizik za tumor mozga opisan je
u djece cije su majke tijekom poroda primale
anestetik pentran. Primjena metronidazola u
trudnodi vezana je uz nastanak neuroblasto-
ma u potomaka, ali ne i tumora mozga.
Mutacije tumorskosupresorskog p53 pro-
teina dokazane su u treéini malignih pedijat-
rijskih glioma, rjede u djece mlade od 3 go-
dine. Mutacije p53 su udruzene s losijom
prognozom. Inaktivacija p53 dokazana je u
etiologiji astrocitoma i glioblastoma (3, 4).

Klasifikacija

Tumori mozga u djece se opcenito klasi-
ficiraju prema histoloskoj slici 1 lokalizaciji.
Mozak se sastoji od dvije glavne vrste sta-
nica, neurona i glija stanica, koje obje nastaju
iz primitivhog neuralnog ektoderma. Vecina
primarnih pedijatrijskih tumora je porijeklom
iz glija stanica, pa se skupno nazivaju »glio-
mima«. Gliomi se dalje dijele prema subtipu
glija stanica na astrocitome (astrociti), oligo-
dendrogliome (oligodentrociti) i ependimo-
me (ependimalne stanice). Blastomi su malig-
ni tumori gradeni od stanica s embrionalnim
karakteristikama (3).

Postoji vise klasifikacija CNS tumora,
od kojih niti jedna nije usvojena kao zlatni
standard. Najcesce se koristi histopatoloska
klasifikacija Svjetske zdravstvene organizaci-
je (WHO, engl. World Health Organization)
(Tablica 2).




Tablica 2 WHO klasifikacija tumora u djece*

Table 2 WHO classification of brain tumors in chidren*
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Porijeklo tumora/
Tumor origin

Tip tumorske stanice/Tumor

cell type

Primjeri tumora/Tumor examples

Tumori neuroepi-
telnog tkiva/
Tumors of neuroe-
pithelial tissue

Astrociti¢ni tumori/
Astrocytic tumors

Astrocitom/ Astrocytoma

Anaplasti¢ni astrocitom/Anaplastic astrocytoma
Pilociti¢ni astrocitom/Pilocytic astrocytoma
Pleomorfni ksantoastrocitom/Pleomorphic
xanthroastrocytoma

Subependimalni astrocitom divovskih stanica/
Subependymal giant cell astrocytoma

Oligodendroglijalni tumoti/
Oligodendroglial tumors

Oligodendrogliom/Oligodendroglioma
Anaplasti¢ni oligodendrogliom/Anaplastic
oligodendroglioma

Ependimalni tumoti/
Ependymal tumors

Ependimom/Ependymoma

Anaplasti¢ni ependimom/Anaplastic ependymoma
Miksopapilarni ependimom/Myxopapillary
ependymoma

Tumori hotioidnog pleksusa/
Choroid plexus tumors

Papilom horioidnog pleksusa/Choroid plexus
papilloma

Karcinom hotiodnog pleksusa/Choroid plexus
carcinoma

Neuronalni tumori/
Neuronal tumors

Gangliocitom/Gangliocytoma
Gangliom/Ganglioma

Dezmoplasti¢ni infantilni neuroepiteliom/
Desmoplastic infantile neuroepithelioma

Disembrioplasti¢ni neuroepitelni tumor/
Dysembryoplastic neuroepithelial tumor

Pinealni tumori/Pineal
tumors

Pineocitom/Pineocytoma
Pineoblastom/Pineoblastoma

Embtionalni
tumori/
Embryonal tumors

Primarni neuroektodermalni
tumorti (PNET)/Primary ne-
uroectodermal tumors (PNETS)

Meduloblastom/Medulloblastoma
Neuroblastom/Neuroblastoma
Ependimoblastom/Ependymoblastoma

Ostale embrionalne stanice/
Other embryonal cells

Meduloepiteliom/Medulloepithelioma
Neuroblastom/Neuroblastoma
Ependimoblastom/Ependymoblastoma

Tumori germinati-
vnih stanica/
Germ cell tumors

Germinom/Germinoma

Embrionalni karcinom/Embryonal carcinoma

Endodermalni sinus tumor/Endodermal sinus tumor

Horiokarcinom/Choriocarcinoma

Teratom/Teratoma

Mijesani tumoti germinativaih stanica/Mixed germ cell tumors

Ependimoblastom/Ependymoblastoma

Tumori selarnog
podrudja/Tumors
of the sellar region

Pituitarni adenom/Pituitary adenoma

Kraniofatingeom/Craniopharyngioma

*1z/From: http:/ /www.pedsoncologyeducation.com/braintumor_nomenclature.asp
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Medu vise od 100 histoloskih kategorija
i podtipova tumora opisanih u WHO klasi-
fikaciji, 5 tipova ¢ini 80% svih CNS neoplaz-
mi: juvenilni pilociti¢ni astrocitom, medulo-
blastom/primitivni neuroektodermalni tumor
(PNET), difuzni astrocitom, epdendimom i
kraniofaringeom (1). Distribucija pedijatrijskih
CNS neoplazmi prikazana je na Slici 1.

Astrocitom ima dva vrska javljanja, 5 i
13 godina. Incidencija PNET je stabilna od
dojenacke dobi do 3 godine, a zatim polagano
pada. Incidencija ependimoma je najvisa u
prve 3 godine Zivota, s vrskom javljanja u
drugoj godini. Vrlo su rijetki u djece starije
od 5 godina (2) (Slika 2).

Dobno-specificne razlike postoje i u
primarnoj lokalizaciji tumora. U prvoj go-
dini zivota prevladavaju supratentorijalni tu-
mori, najces¢e tumori horioidnog pleksusa
i teratomi. U djece od 1 do 10 godina ceséi
su infratentorijalni tumori, zbog visoke inci-

Tumori pinealne regije i germinativnih stanica/
Pineal region and germ cell tumors
4%

Kraniofaringeom/
Craniopharyngioma

Ependimom/

Ependymoma
8%

Meduloblastom/ /

Medulloblastoma
20%
Oligodendrogliom/
Oligodendroglioma

2%

Slika 1 Distribucija tumora mozga u djece*
Figure 1 Distribution of brain tumors in children*

dencije juvenilnog pilociticnog astrocitoma i
meduloblastoma. Nakon desete godine po-
novo prevladavaju supratentorijalni tumori, a
najcesdi je astrocitom (2).

Klinicka slika

Klinicka slika je raznolika i ovisi o dobi
djeteta, lokalizaciji i vrsti tumora. CNS neo-
plazme uzrokuju neuroloske smetnje direk-
tno, infiltracijom ili pritiskom na normalne
mozdane strukture, ili indirektno, opstrukci-
jom drenaze cerebrospinalnog likvora s
posljedi¢nim  povecanjem intrakranijalnog
tlaka. Povisen intrakranijalni tlak odgovoran
je za klasi¢ni trijas: glavobolju, mucninu i
povracanje, te letargiju. Karakteristicna je
jutarnja glavobolja, nakon ustajanja iz kre-
veta, koja je tijekom dana slabijeg intenziteta.
Akutni pocetak i brza progresija ovih simp-
toma upucuju na brzo rastuci tumor sredisnje

Tumori hoiroidnog pleksusa/
Choroid plexus tumors
2%

Ostali tumori/
/ Othfl's Astrocitom/
<2% Astrocytoma
35%

Maligni gliom/
Maligant glioma
8%

Gliom mozdanog debla/
Brain stem glioma
8%

*Iz/From: http://www.pedsoncologyeducation.com/braintumor.asp




Broj slucajeva na milijun djece/
Cases per million children

—%— Svi CNS tumori/All CNS tumors
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10 PNET/PNET
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Slika 2 Dobno-specificna incidencija tumora mozga u
djece*

Figure 2 Age-specific incidence of brain tumors in chil-
dren*

*Iz/From: Kuttesch JF, Ater JL. Brain Tumors in Childho-
od. In: Kliegman BM, Behrman RE, Jenson HB, Stanton BF,
editors. Nelson Textbook of Pediatrics. 18th ed. Philadelp-

hia:

Saunders Elsevier; 2007.

linije ili straznje lubanjske jame, i zahtijevaju
neodgodivu i hitnu evaluaciju. Cesée su po-
cetni znaci povisenog intrakranijalnog tlaka
subakutni 1 nespecificni. U male djece prisu-
tni su razdrazljivost, gubitak apetita, zaosta-
janje u razvoju i, kasnije, regresija usvojenih
intelektualnih i motorickih obrazaca. Stoga
je u ove djece obavezna psihologijska evalu-
acija. Dojencadi s otvorenim kranijalnim su-
turama potrebno je mjeriti opseg glave, jer
kroni¢no povecanje intrakranijalnog tlaka
dovodi do makrocefalije. U skolske djece
cesti su umot, promjene osobnosti, slabiji us-
pjeh u skoli i nejasne intermitentne glavobo-
lje. Pregled fundusa moze otkriti samo bli-
jedu papilu, bez edema. Fenomen zalazeceg
sunca, pojava u kojoj se iznad Sarenice vidi
bijeli rub bjeloocnice, osobito kod pogleda
prema dolje, moze se vidjeti u dojencadi s
povisenim intrakranijalnim tlakom zbog op-
strukcije likvora, dilatacije tre¢e komore, ili
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pritiska na regiju tektuma srednjeg mozga.
Drvoslike ili diplopija, kao jedan od simpto-
ma povisenog intrakranijalnog tlaka, mogu
se ispocetka javiti zbog pareze abducensa
na njegovom dugackom putu. Kasnije, kada
dode do hernijacije unkusa u foramen tento-
rijuma, dvoslike su posljedica pareze okulo-
motorijusa. U ovoj fazi je zjenica ukocena,
svijest suzena, a vitalne funkcije mogu biti
poremecene zbog kompresije vitalnih cen-
tara. Hernijacija tonzile malog mozga u fo-
ramen magnum ocituje se ukocenim vra-
tom i prisilnim polozajem glave. U ovim
slucajevima neophodan je krajnji oprez, jer
forsirana fleksija vrata moze dovesti do tre-
nutnog zatajenja disanja zbog kompresije
produljene mozdine (1, 4).

Znaci i simptomi infratentorijalnibh  tumora.
Poremecaji ravnoteze ili poremecaji funkcije
mozdanog debla (hoda, stabilnosti, koordi-
nacije gornjih ekstremiteta, funkcije krani-
jalnih Zivaca) upuéuju na infratentorijalni
tumor. U pocetnoj fazi, kada tumor ispu-
njava straznju lubanjsku jamu ali ne invadi-
ra okolno tkivo, mogu izostati lokalizirani
deficiti i klinickom slikom dominirati znaci
poviSenog intrakranijalnog tlaka. Nasup-
rot tome, tumori hemisfera malog mozga
(cerebelarni astrocitomi), ¢es¢e se pocetno
prezentiraju znacima lateralizacije. Nespo-
sobnost abdukcije jednog ili oba oka (pat-
eza abducensa) ne ukazuje nuzno na leziju
straznje lubanjske jame, jer moze nastati zbog
povisenog intrakranijalnog tlaka bilo koje
etiologije. Medutim, nesposobnost konju-
girane devijacije oba oka (paraliza pogleda)
ili nesposobnost addukcije oka kod pogleda
ustranu ukazuje na o$teCenje mozdanog
debla i ¢esée je kombinirana s deficitom V,
VII i IX kranijalnog zivca. Tumori cerebe-
lopontinog kuta manifestiraju se facijalnom
slabosti 1 gubitkom sluha, ¢esto s udruzenim
unilateralnim cerebelarnim deficitima. Klje-
nut gornjeg i donjeg dijela lica (periferna par-
eza facijalisa) upucéuje na tumor mozdanog
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debla ili straznje lubanjske jame, a kljenut
donjeg dijela lica (centralna pareza facijalisa)
na leziju iznad ponsa. Parcijalni Hornerov
sindrom (ipsilateralna ptoza i mioza) moze
biti prisutan u pacijenata s lezijom hipotala-
musa, mozdanog debla ili gornjeg cervikal-
nog dijela ledne mozdine uslijed pritiska na
descendentni simpaticki trakt (1, 3, 4).

Znaci i simptomi  supratentorijalnil - tumora.
Djeca sa supratentorijalnim tumorima mogu
imati raznovrsne znakove i simptome, ovisno
o veli¢ini i lokalizaciji tumora. Mnogi simpto-
mi su nespecificni i mogu prethoditi znacima
povisenog intrakranijalnog tlaka. Najcesca je
glavobolja, o kojoj je bilo ranije rijeci. Konvul-
zije su drugi po ucestalosti simptom kod djece
sa supratentorijalnim lezijama i u Cetvrtine ove
djece javljaju se kao inicijalna manifestacija.
Vijerojatnost da ¢e tumor uzrokovati konvulzi-
je ovisi o lokalizaciji, brzini rasta i histoloskom
tipu. Najveca je vjerojatnost kod superficijal-
nih spororastucih glioma; 50% djece s glijal-
nim tumorima niskog stupnja malignosti ima
konvulzije u usporedbi s 20% djece s glioblas-
toma multiforme. Iako je vec¢ina napada grand
mal tipa, mogu se javiti i parcijalne kompleksne
krize ili parcijalne konvulzije bez poremecaja
svijesti. Stanja udruzena s povecanim rizikom
za neoplazmu su promjena karaktera napada u
djece s prethodnim konvulzijama, epilepticki
status na pocetku, prolongirana postiktalna
pareza, rezistencija na lijekove, Zari$ni simp-
tomi te udruzeni fokalni deficiti. Stoga u sve
djece s fokalnim ili parcijalnim kompleksnim
napadima te u vecine djece s nerazjasnjenim
generaliziranim napadima treba uciniti sli-
kovnu obradu mozga (komjuterizirana tomo-
grafija, magnetska rezonanca). Uredan inici-
jalni nalaz u djeteta s epilepsijom ne iskljucuje
mogucnost infiltrativnog glioma. U 10 do 20%
ovih pacijenata, osobito onih s rezistentnim
parcijalnim kompleksnim napadima, otkrije se
tumor tijekom kasnije resekcije epileptogenog
zati$ta, stoga su indicirane ponavljane slikovne
pretrage.

Znaci gornjeg motornog neurona kao
hemipareza, hiperrefleksija i klonus, s pridru-
zenim senzornim ispadima, mogu biti prisut-
ni u djeteta sa supratentorijalnim tumorom.
Ako je lezija u tzv. “tithim” zonama kortek-
sa, kao frontalnim ili parijetookcipitalnim
reznjevima, ili u trec¢oj komori, moze do¢i do
povisenja intrakranijalnog tlaka prije jasnih
zari$nih ispada. Djeca s tumorima frontalnog
reznja mogu imati smetnje ponasanja.

Kod svakog djeteta sa smetnjama vida tre-
ba pazljivo ispitati disfunkciju optickog Zivca
ili opticke hijazme. Aferentni pupilarni defekt
ili Marcus-Gunnov fenomen je patoloska
pojava da zjenica reagira na svijetlo dilataci-
jom umjesto konstrikcijom i osjetljiv je znak
lezije optickog puta. Tumori opticke hijazme
mogu se prezentirati klasichom bitemporal-
nom hemianopsijom, ali su cesc¢i kompleksni
ispadi vidnog polja. Tumorti hipotalamusa uz-
rokuju minimalne ili nikakve motorne i vidne
smetnje. U dojencadi i male djece javlja se
tzv. diencefalicni sindrom, koji karakterizira
zastoj u rastu, gubitak tezine, pojacan apetit
i euforija. U djece s tumorima supraselarnog
podrudja i podrudja tree komore mogu biti
prisutni neuroendokrini deficiti, kao diabetes
insipidus, galaktoreja, preuranjeni ili zakas-
njeli pubertet i hipotireoza. Parinaudov sin-
drom je cest kod tumora pinealne regije, a
¢ini ga nemogucnost pogleda prema gore,
Sire zjenice koje reagiraju na akomodaciju ali
ne na svijetlo, konvergentni nistagmus i re-
trakcija kapka (1, 4).

Specifi¢ni tumori

Astrocitomi su heterogena grupa CNS neo-
plazmi koja ¢ini 40% svih pedijatrijskih sluca-
jeva. U djece prevladavaju astrocitomi niskog
stupnja malignosti koje karakterizira indolentni
tijek. Najceséi je juvenilni pilocitiéni astrocitom
(JPA), s udjelom od 20% svih tumora moz-
ga. Najcesca lokalizacija je straznja lubanjska
jama. Obicno raste polagano iz medijane linije




prema hemisferi malog mozga i ne invadira
mozdano deblo, ali ga komprimira. Vtlo je ri-
jetka maligna transformacija u agresivniji tu-
mor. Neuroradioloski je karakteriziran prisut-
nosti nodula unutar zida cisti¢ne tvorbe. Drugi
po ucestalosti je fibrilarni infantilni astrocitom,
grupa tumora koju karakterizira difuzna infil-
tracija tumorskih stanica u normalnom neural-
nom tkivu i potencijal anaplasticke progresije.
Na osnovu klinicko-patoloskih znacajki dijeli
se u astrocitome niskog stupnja malignosti,
maligne ili anaplasticke astrocitome i glio-
blastoma multiforme. Primarna terapija je
kirurska. Sveukupno prezivljenje djece s JPA
1 kompletnom kirurskom resekcijom je 80
do 100%. U djece s parcijalnom resekcijom,
prezivljenje je 50 do 95% i ovisi o lokalizaciji
tumora. U slucaju progresije indicirana je reop-
eracija. U djece u koje je sekundarna kirurska
terapija inkompletna ili nemoguca, provodi se
radioterapija. Terapija malignih astrocitoma je
multimodalna 1 ukljucuje resekciju, zracenje i
kemoterapiju.

Ependimalni tumori su porijeklom od
ependimalnog sloja ventrikularnog sustava.
U djece je najceséi ependimom, koji ¢ini 10%
svih dje¢jih neoplazmi. Oko 70% ependimo-
ma smjesteno je u straznjoj lubanjskoj jami.
Srednja dob javljanja je 6 godina, a 30% djece
mlade je od 3 godine. Leptomeningealna dis-
eminacija javlja se u 10% slucajeva. Ovi tu-
mori obi¢no ne rastu invazivno, nego se Sire
u ventrikularni sustav izazivajuci opstrukciju
cirkulacije likvora, ili potiskuju okolne struk-
ture. Sama kirurska resekcija rijetko rezultira
izljecenjem, pa je standardni pristup multi-
modalna terapija. Recidivi su najcesce loka-
Ini. Anaplasticki ependimomi su vrlo rijetki
u djece.

Embrionalni tumori ili primitivni em-
brionalni tumori (PNET) su najc¢esca grupa
malignih tumora mozga u djece, koja cini
20 do 25% svih CNS neoplazmi. Ova grupa
ukljuc¢uje meduloblastom, supratentorijalni
PNET, ependimoblastom, meduloepitelio-
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blastom i atipi¢ni teratoidni/rabdoidni tu-
mor. Meduloblastom ¢ini 90% svih embri-
onalnih tumora. To je cerebelarni tumor sa
srednjom dobi javljanja od 5 do 7 godina,
¢esdi u djecaka. Vecdinom polazi od vermisa
i raste brzo infiltrativnho. Neuroradioloski
se prikazuje kao solidna homogena tvorba
u straznjoj lubanjskoj jami koja opstruira
cetvrtu komoru i uzrokuje hidrocefalus. U
30% djece vidljiva je i inicijalna leptome-
ningealna diseminacija. Histoloski spada u
grupu tumora malih plavih okruglih stanica,
s puno varijanti. Najvazniji prognosticki fak-
tori su dob (losija prognoza u djece mlade
od 4 godine), stupanj prosirenosti i opseg
kirurske resekcije. S danasnjom multimodal-
nom terapijom prezivljenje je 60 do 70%.

Tumori mozdanog debla su heteroge-
na grupa tumora koja ¢ini 10 do 15% svih
pedijatrijskih CNS neoplazmi. Na osnovu
neuroradioloske slike i klinickog nalaza mo-
gu se klasificirati u 4 tipa: fokalne (5 do 10%
pacijenata), dorzalne egzofiticne (5 do 10%),
cervikomedularne (5 do 10%) 1 difuzne
intrinsicke tumore (70 do 85%). Najcesci
fokalni i dorzalni egzofiticni tumoti su gliomi
niskog stupnja malignosti, koji imaju dobru
prognozu nakon kirurske resekcije. Cerviko-
medularni tumori nisu resektabilni ali su
radiosenzitivni. Difuzni intrinsicki tumori
su udruzeni s vrlo loSom prognozom (sred-
nje prezivljenje je 12 mjeseci), neovisno o
histoloskom tipu (1, 3, 4).

Relativna ucestalost i kratak opis osnovnih
obiljezja naj¢eséih tumora mozga u djece na-
veden je u Tablici 3.

Dijagnoza

Evaluacija djeteta sa sumnjom na tumor
mozga je prava urgentnost. Pocetna procjena
ukljucuje detaljnu anamnezu, fizikalni pre-
gled, oftalmoloski pregled (fundus, vidno
polje) 1 preciznu neurolosku evaluaciju sa
slikovhom obradom. Kompjuterizirana to-
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Tablica 3 Sazeti pregled tumora mozga u djece®

Table 3 Summary of brain tumors in children*

Relativna ucestalost/ . . .
Tumor/Tumor Relative frequency Kratak opis/Brief description
Meduloblastom/ 20% Visokomaligni tumor/Highly malighant tumor
Medulloblastoma Uglavnom u straznjoj lubanjskoj jami/Generally
occurs in posterior fossa
Zahtijeva agresiviiu multimodalnu terapiju/Needs
aggressive multimodality therapy
Astrocitom/ 15-20% Najcesce u straznjoj lubanjsko jami/Commonly
Astrocytoma occurs in posterior fossa

Obi¢no zahtijeva samo opetaciju/
Usually needs surgery alone

Gliom mozdanogdebla/  10-15%

Brain stem glioma

Difuzni tumorti imaju vtlo losu prognozu/Diffuse
tumors have a very poor prognosis

Ependimom/ 5-10%
Ependymoma

Uglavnom u straznjoj lubanjskoj jami/Generally
occurs in posterior fossa

Visoki tizik lokalnog recidiva samo nakon operacije/
High risk of local recurrence after surgery alone.

Gliom opti¢kog zivea/ 5%
Optic nerve glioma

Spororastudi/Slow growing

Kraniofaringeom/ 5%
Craniopharyngioma

Spororastudi i cistiéni/Slow growing and cystic

Pinealni tumori/ 2-5%
Pineal tumors

Vise vesta/Many types

*1z/From: http:/ /www.pedsoncologyeducation.com/GenBrainTumorFeatured Tumor.asp

mografija je obavezna pretraga, koja, u¢injena
saibez kontrasta, otkriva 95% tumora. Danas
je magnetska rezonanca slikovni standard za
primarne tumore mozga, buduéi da vedinom
omogucuje bolji prikaz ovih lezija (8). U
djece s tumorima hipofizarnog i supraselar-
nog podrucja te podrucja opticke hijazme,
potrebna je neuroendokrina evaluacija. CNS
tumori germinativnih stanica cesto su lokali-
zirani u supraselarnoj i pinealnoj regiji. U pos-
tavljanju dijagnoze od koristi je odredivanje
o-fetoproteina 1 [B-humanog horionskog
gonadotropina. Kod tumora sa sklonoséu
leptomeningealnoj diseminaciji, kao medu-
loblastoma/PET i ependimoma, indicirana
je lumbalna punkcija i citoloski pregled cere-
brospinalnog likvora. Lumbalna punkcija je
kontraindicirana u djece s infratentorijalnim

tumorom 1 u djece s hidrocefalusom zbog
opstrukcije cerebrospinalnog likvora, jer mo-
ze dovesti do hernijacije mozga. Stoga se u
djece sa simptomima povisenog intrakrani-
jalnog tlaka lumbalna punkcija odgada do
kirurskog zahvata ili postavljanja Santa (1, 4).

Lijecenje

Petogodisnje prezivljenje u djece s primarnim
tumorom mozga je 55 do 60% (1). Planiranje
lijecenja treba povjeriti multidisciplinarnom
timu struc¢njaka u kojem, uz pedijatrijskog
onkologa, sudjeluju neurokirurg, neuropedi-
jatar, neuroonkolog, oftalmolog, neuroradi-
olog, neuropatolog, psiholog, endoktinolog,
fizijatar, a po potrebi 1 drugi subspecijalisti.
Cilj lijecenja moze biti izljecenje ili olaksanje




tegoba. Rano lijecenje Cesto poboljsava sanse
za dobar ishod, a ovisi o lokalizaciji, veli¢ini i
vrsti tumora te opéem stanju djeteta. Kirurska
terapija je neophodna za veéinu CNS neo-
plazmi. Kad god je moguce, metoda izbora
je kompletna resekcija. U lijecenju vecine
tumora mozga, uz kirursku koristi se i ra-
dioterapija i sistemska kemoterapija. Terapija
zradenjem moze negativno utjecati na rast i
razvoj malog djeteta. Stoga danasnji klinicki
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Summary

BRAIN TUMORS IN CHILDREN
Jelena ROGANOVIC

Children’s Hospital, Clinical Hospital Center and Medical School University of Rijeka, Croatia

Brain tumors are the most common solid tumors in children and the second most frequent pediatric mali-
gnancy. They constitute a heterogeneous group of diseases with different origin, histological type, clinical
presentation, treatment and prognosis. Brain tumors remain the leading cause of cancer deaths and have
the highest morbidity in pediatric oncology patients.
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