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ESTEZIONEUROBLASTOM - 10 ROCNE SKUSENOSTI S LIECBOU
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Uvod: Estezioneuroblastom (ENB) je raritny zhubny nador pochadzajiici z ¢uchového neuroepitelu. Zatial’ neexistuje vSeobec-
ne akceptovany staging systém a chyba aj jednotnost v terapeutickych postupoch. Ciel: Cielom prace je zhodnotit prognozu
Posudit najvhodnejsi algoritmus liecby u pacientov s touto diagnozou. Materidl, metody: Retrospektivne sa hodnoti subor
6 pacientov s estezioneuroblastomom, 2 z nich boli diagnostikovani a vsetci lieceni na I. ORL Kklinike v rokoch 2000-2010.
Diagnoza ENB bola histologicky potvrdena u kazdého pacienta. Vsetci pacienti boli primarne lieceni chirurgickou liecbou, pri-
marnou endoskopickou endonazalnou chirurgiou, u 3 pacientov bola zrealizovana operacia prednym subfrontalnym pristupom
k prednej baze lebecnej, u jedného pacienta cestou vonkajSieho pristupu - lateralnou rinotomiou, medialnou maxilektomiou,
u 2 bola zrealizovana pooperacna RAT a u jedného pooperacna CHT v pokrocilom stadiu ochorenia. Fysledky: Priemerny cas
sledovania pacientov bol 74,1 mesiacov. VSetci pacienti zo suboru podstipili chirurgicku liecbu, 2 z nich absolvovali RAT. 5 pa-
cientov bolo sledovanych 5 a viac rokov, vSetci tito prezivali, 1 pacient je sledovany asi 2 roky. 5 rokov bez rekurencie ochorenia
prezival 1 pacient. 2 pacienti exitovali. Priemerny cas od stanovenia diagnozy po 1. recidivu je 14 mesiacov. Zdver: Ako hlavné
prognostické faktory si Kadishov, alebo Dulguerov staging systém, voI'né resek¢né okraje. Otazny je vyznam Hyamsovho gra-
dingu. V liecbe sa vicsinou preferuje kombinovana chirurgicka liecba s adjuvantnou radioterapiou. Z chirurgickych postupov
sa v sucasnosti dostavaju do popredia nové postupy spojené s transnazalnou endoskopickou chirurgiou. Objektivne porovnanie
s osvedcenou kraniofacialnou resekciou je vSak zatial nepostacujuce (malé mnozstvo Studii, pocas relativne kratkeho obdobia).
Predbezné vysledky v 5-rocnom celkovom prezivani a prezivani bez priznakov ochorenia su porovnatelné.

KIucové slova: estezioneuroblastom, olfaktoricky neuroblastom, endoskopicka minimalne invazivna chirurgia, predna lebec¢na
baza, kraniofacialna chirurgia

ESTHESIONEROBLASTOMES - 10 YEARS EXPERIENCES WITH TREATMENT

Introduction: Esthesioneuroblastoma (ENB) is a rare malignant tumor derived from olfactory neuroepithelium. Up to date
there is no acceptable staging system as well as standardised therapeutic approach. Objectives: the aim of this article is to
evaluate the prognosis of the patients suffering from ENB and to compare the results of the treatment of the patients with ENB
at 1*'. ORL clinic with those from larger studies worldwide. Consider the optimal treatment algorytm in patients with this diag-
nose. Material, methods: retrospectively analyse group of 6 patients with ENB, 2 were diagnosed and all of them treated at 1*.
ORL clinic during 2000-2010. The diagnose of ENB was histologicaly verified in each patient. All of the patients were treated
primarily with surgical procedure, primary endoscopic endonasal surgery, in 3 of them front subfrontal approach to the skull
base was realised, in one patient external approach via lateral rhinotomy, medial maxilectomy was realised, in two patients
postoperative RAT was realised and in one postoperative CHT in advanced stage of disease. Results: The avarage time of ob-
servation was 74.1 months. All of the patients underwent surgical treatment, two of them underwent RAT. Five patients were
observed 5 or more years, all of them survived, one was observed 2 years. Five years without recurrence of the disease survived
1 patient. Two patients died. The avarage time from setting the diagnose to 1*. recurrence is 14 months. Conclusion: The main
prognostic factors are Kadish or Dulguer staging system, free excision margins. Controversial is Hyams grading. Combined
surgical treatment with adjuvant radiotherapy is preferred. Among surgical procedures new approches with transnasal endo-
scopic surgery are preferred. The objective comparation with proven craniofacial resection is although insufficient (not many
studies, relatively short period). Preliminary results in S-years survival and survival without symptoms are comparable.

Key words: Esthesioneuroblastoma, olfactory neuroblastoma, endoscopic, minimally invasive surgery, anterior skull base,
craniofacial surgery
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Uvod

Estezioneuroblastom (ENB), alebo olfaktoricky neu- lalok®. ENB predstavuje asi 3-6 % zo vSetkych zhubnych
roblastom (ONB), je zriedkavy maligny nador neuroepite-  nadorov nosovej a prinosovych dutin®*1"_ Tncidencia sa
lového povodu nosovej dutiny™132169_ Struktury, ktoré by-  odhaduje na 4 pripady na 10 miliénov obyvatelov. Vo vig-
vaju porusené prerastanim nadoru su orbita, lebeéna baza, Sine studii sa uvadza rovnaky vyskyt ochorenia u oboch
bud lamina cribrosa, alebo aj mozgové obaly a frontalny
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Taburka 1. Histologicky grading podfa Hyamsa(™®

Mikroskopicke crty Grade | Grade Il; Grade lll Grade IV

Architektira Lobuldrna Lobularna Lobuldrna +/- Lobuldrna +/-

Pleomorfizmus Absentuije - nepatrny Pritomny Vyraznejsi Vyrazny

NF matrix Vyraznejsi Pritomny Mdze byt pritomny Pritomny

Rozety HR HR FW FW

Mitozy Absentuju Pritomné VlyraznejSie Vlyrazné

Nekrozy Absentuju Absentuju Pritomné Vlyraznejsie

Ztazy Mbzu byt pritomné Mdzu byt pritomné Mbzu byt pritomné Mbzu byt pritomné

Kalcifikacie Kolisavé Premenlivé Absentuju Absentuju
Tabufka 2. Klasifikécie podfa Kadisha, Morita a Dulguerova

Kadish stage Rozsah tumordznej infiltrécie

A nosova dutina

B nosova dutina a PND

C cez ND a PND, vratane Ucasti lamina cribrosa, lebeénej bazy, orbity, intrakrania, lymfatickych uzlin, distalnych metastaz

Kadish staging modif. Moritom

A nosova dutina

B nosova dutina a PND

C cez ND a PND, vratane U¢asti lamina cribrosa, lebe¢nej bazy, orbity, intrakrania

D tumor s metastazami do krénych lymfatickych uzlin a distdine metastazy

Dulguerova klasifikacia

T ND a/alebo PND (okrem klinovej dutiny a najkranidlnej$ou ¢astou ¢uchovych dutin)

T2 ND a/alebo PND (vratane klinovej) s prerastanim do lamina cribrosa alebo eréziou lamina cribrosa

T3 prerastanie tumoru do orbity, alebo do prednej jamy lebecnej, bez invazie dury

T4 tumor infiltruje mozog

NO bez kréného nélezu

N1 pritomné metastazy do krénych LU

MO bez metastaz

M1 distalne metastazy

pohlavi, v Sirokom vekovom rozmedzi, medzi 3.-90. rokom
ZiVOta(M'“'G‘”).

Patologicky grading systém opisal Hyams¥. M4 4 stup-
ne, niekedy sa zvykne zjednodusit na dva stupne - low gra-
de (Hyams stupne I a II) a high grade (Hyams stupen III
a [V)aLo,

Bol navrhnuty a zaloZeny na stupni diferenciacie, bun-
kovej anaplazie, mitotického stupna, mnoZstve neurofibril
v strome, frekvencii roziet, pritomnosti nekrozy a stupna
jadrovej atypie (tabulka 1)V, 1. stupen znamena dobru
prognozu a I'V. nepriazniva?. V siGasnosti nie je jednotny
staging systém a ani jednotny lieCebny postup pri ENB®.
Asi najcCastejSie sa pouZiva staging podla Kadisha, ktory
je kritizovany pre jednoduchost®. Na TNM klasifikacii
su zalozené Billerova a Dulguerova klasifikacia (tabul-
ka 2)©9,

Material

V rokoch 2000-2010 sa na I. ORL klinike lieéilo
6 pacientov s diagndézou ENB. Hodnotenie zaznamov
pacientov sa analyzovalo retrospektivne. Diagnozu urcil
histopatolog a stanovil aj grading nadoru podla Hyamsa.
Na stanovenie §tadia choroby sme pouzili staging systém
Kadisha a Dulguerova.

Demografické udaje a udaje tykajuce sa lieCby sa suma-
rizovali pouzitim deskriptivnej Statistiky. Snahou bolo vy-
hodnotit pravdepodobné prognostické faktory prezZivania
a recidivy pacientov s ENB.

V subore boli 3 Zeny a 3 muZzi, vo vekovom rozmedzi od
15 do 74 rokov, s vekovym priemerom 39,5 roka. Priemerny
Cas stanovenia diagnozy od vzniku prvych priznakov bol
19 mesiacov. NajcastejSim symptomom bola jednostranna
nosova obstrukcia a najCastejSi lokalny nalez bol tumor
v nosovej dutine. Rozsah ochorenia v ¢ase stanovenia diag-
nozy a histologicky grading je uvedeny v tabul'ke 3.

Tabufka 3. Rozsah ochorenia u pacientov

Kadish stage

A 1

B 4

C 1

TNM stage

T1 2
T2 3
T3 1
N 0

0
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Metody

Ako primarna liecba bola u vSetkych pacientov endo-
skopicka endonazalna resekcia, po ktorej nenasledovala
poopera¢na RAT alebo CHT. 3 pacienti s endoskopicky
potvrdenou recidivou ochorenia podstupili resekciu na-
dora zo subfrontalneho pristupu na prednd lebeé¢nu bazu
(po predchadzajucich TER). 1 pacient absolvoval resekciu
nadoru na pracovisku v cudzine vonkajSim pristupom
(lateralna rinotdmia a medidlna maxilektémia s resekciou
Casti nosa), s pozitivhymi resekénymi okrajmi. Infiltracia
orbity sa nezistila ani raz, 3-krat bola popisana infiltracia
intrakrania, z toho raz mozgu. Radioterapiu absolvovali
dvaja pacienti, jeden v TD 56Gy a druhy 50Gy. RAT sa
vykonala v pokrocilom §tadiu ochorenia C podla Kadisha,
po operacii vonkajSim pristupom na prednu bazu, pri obi-
dvoch pacientoch. Jedna pacientka absolvovala intratékal-
nu chemoterapiu v terminalnom $tadiu ochorenia.

Vysledky liecby primarneho nadora

5 pacientov malo recidivu ochorenia, 5 lokalnu,
2 regionalnu, u jedného pacienta bola suponovana regio-
nalna recidiva, ale prestal chodit na dalSie vySetrenia.
Distalne metastazy sa nepotvrdili ani u jedného pacienta.
V uvode ochorenia nemal pozitivny krény nalez ani jeden
pacient. 2 pacienti z 5, ktori mali recidivu ochorenia, boli
zivi priemerne 93,5 mesiacov od stanovenia diagnozy.
Obaja pacienti mali uz v ¢ase stanovenia diagnozy sta-
ging T2-3, T3 podla Dulguerova a B-C, C podla Kadisha.
Z poctu 6 pacientov bolo viac ako 5 rokov sledovanych
5 pacientov, tito prezivali 5 rokov a viac, 1 pacient je sle-
dovany 2 roky. Priemerny Cas sledovania pacientov bol
74,1 mesiacov (median 78 mesiacov, minimalne 24 a maxi-
malne 108 mesiacov), priemerny vek pacientov 39,5 rokov
(median 35, najmladsi pacient mal 15 rokov a najstarsi 74).
5-ro¢né prezivanie bez relapsu ochorenia je iba u jedného
pacienta, 5-ro¢né preZivanie bez znakov lokalnej recidivy
je tiez iba u jedného pacienta a 5-ro¢né prezivanie bez zna-
kov regionalnej recidivy ochorenia je u 4 pacientov.

Vysledky liecby regionalnych metastaz

Vsetci pacienti mali v uvode ochorenia NO nalez. Pa-
cienti s A-B stupnami podla Kadisha su bez dokazanej
regionalnej recidivy od zaciatku ich sledovania. Dvom
pacientom sa potvrdila regionalna recidiva ochorenia,
po opakovanych lokalnych recidivach. Vykonala sa u nich
selektivna kréna disekcia. 1. pacient, ktory mal v uvode
stupen B podla Kadisha, mal pozitivny krény nalez o 33
mesiacov od diagnostikovania jeho ochorenia. U toho
istého pacienta doSlo aj ku progresii lokalneho nalezu na
stadium C podla Kadisha, alebo z T2NOMO na T4N1MO,
tak isto prave pri tomto pacientovi sa stanovil 2-3 stupen
ochorenia podl'a Hyamsa (patolog sa skor priklana ku gra-
de-u 3, ¢o znamena ,high grade®). Tento absolvoval RAT
49 mesiacov po selektivnej krénej disekcii. Druhy pacient
mal od tvodu C stadium ochorenia podla Kadisha, k regi-
onalnej recidive u neho doslo 65 mesiacov od stanovenia

diagnozy. Radioterapiu absolvoval pred objavenim sa regi-
onalnej recidivy ochorenia.

Diskusia

Estezioneuroblastom je raritny nador, s neSpecifickou
symptomatologiou, ktora v uvode pripomina chronicku si-
nusitidu. V ¢ase diagnozy ide u vacSiny pacientov o pokro-
¢ily nador®. Studie sa snaZia identifikovat prognostické
faktory a najvhodnejSie terapeutické postupy. Z niektorych
studii vyplyva, Ze hlavnymi prognostickymi ukazovatel'mi
su staging ochorenia v Case diagnozy, histologicky grading,
volné resekéné okraje. Prognosticky nepriazniva je skora
recidiva ochorenia.

Staging systém

Zatial nie je vSeobecne akceptovatelny staging systém
ochorenia. V literature sa pouzivaju hlavne 2 klasifikacie,
podla Kadisha a Dulguerova. Zda sa, Ze obidve koreluju
s klinickymi vysledkami®®. Klasifikacia pola Kadisha je
jednoducha a vyuZiva sa v mnohych studiach. V detail-
nom sledovani rozsahu lokalneho Sirenia choroby je vSak
limitovana. Systému chyba urCenie regionalneho rozsire-
nia choroby, ¢o je dolezité na odhadnutie a porovnanie
vysledkov(®. Mnohi autori nereflektuju staging ochorenia
podla Kadisha. Dulguerov a Calcaterra navrhli detailnejsi
staging systém, ktory ja zalozeny na TNM klasifikacii a di-
ferencuje medzi nosovou dutinou, prinosovymi dutinami,
lamina cribrosa, ako aj rozSirenie do prednej lebecnej ja-
my, dury a mozgu. Hovori aj o regionalnej a distalnej ucas-
ti a deli rozsah ochorenia na tradicné TNM kategorie, na
ktoré Kadish staging systém nemysli. Preto by Dulguerov
systém mal byt vSeobecne akceptovany staging systém, pri
sledovani pacientovs ENB®. Zd4 sa, Ze pomocou obidvoch
systémov mozno predpokladat preZivanie a rekurenciu, ale
detailnejSi Dulguerov systém umozni lepSiu interpretaciu
vysledkov medzi lieCebnymi modalitami‘®.

Jethanamest a kol. v 1.2007 retrospektivne hodnotili
celkové prezivanie a prezivanie bez priznakov choroby
u 311 pacientov. Zistili, Ze priemerné preZivanie pacientov
so Stadiom A je 145,6 mesiacov, B 149,5 mesiacova C 72,5
mesiacov a D 53,7 mesciacov. 10-rocné celkové preZivanie
a preZivanie bez priznakov ochorenia bolo A 90 % a 83,4 %,
B 68,3% a49%, C 66,7% a 38,6 % a 35,6 % a 13,3 %19,

Histologicky grading

Ako mozny prognosticky faktor prezivania a prognozy
pacientov s ENB je stupen histopatologickej diferenciacie
ENB (grading podla Hyamsa). Morita popisal signifikant-
ne vysSie 5-roéné prezivanie u pacientov s ,low-grade® tu-
mormi - 80 %, v porovnani s ,high-grade” nadormi - 40 %®.
Niektori autori tvrdia, Ze pri high grade nadoroch sa Cas-
tejSie vyskytuje insuficiencia odpovede na liecbu, lokalne
rekurencie ochorenia, nodalne alebo distalne metastazy,
kym ini nepopisuju korelaciu medzi prezivanim a histolo-
gickym gradingom 2%,
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Taburka 4. Jednotlivy pacienti zo stboru podra stagingu a gradingu ochorenia a ¢asu prvej recidivy

RECIDIVA mesiace od DG PACIENT | KADISH S. HYAMS G. LOKALNA REGIONALNA DISTALNA
1|B 2-3 1 33 | 68/retroperiton.LU USGsusp.
2/C 2 14 64
3/A 2 25
4B 2 9 | 39/USG susp.
5B 1
6B 2-3 19

V tabul'ke 4 je stru¢ne zosumarizovany subor pacientov
z 1. ORL kliniky podla stagingu a gradingu a ¢asu prvych
recidiv ochorenia.

Resekcné okraje

Nedavna medzinarodna Studia malignych nadorov
lebeénej bazy, so suborom 1307 pacientov dokazuje, Ze
mnozZstvo lokalnych recidiv sa zdvojnasobi a preZivanie
zredukuje na polovicu u pacientov s pozitivnymi chirur-
gickymi okrajmi. K podobnym zaverom dosli aj Zafereo
a kol. a Resto a kol., ktori potvrdili, Ze pozitivne chirurgic-
ké okraje v inicialnej resekcii mali Statisticky negativny do-
pad na celkové prezivanie, prezivanie bez prejavov choroby
aj recidivu ochorenia®®, Na ORL klinike sa pri polovici
(50 %) prvych endoskopickych resekcii neda vyjadrit z do-
kumentovaného histopatologického vySetrenia k resekc-
nym okrajom. Neboli peroperacne zrealizované, pretoze
nebol k dispozicii patolog. Pri 2 (33 %) boli negativne okra-
jové excizie a pri jednej (16 %) pozitivne. Pacient, ktory mal
potvrdenu perzistenciu nadoru v okrajovych exciziach, mal
zrealizovanu resekciu nadoru zo subkranialneho pristupu.

Primarna terapia

Doteraz neexistuje vSeobecne akceptovana Standardna
terapia ENB. Monoterapia v zmysle chirurgickej resekcie
sa odporuca vo viacsine ENB v §tadiu A podla Kadisha, kde
moze byt touto cestou dosiahnuté kompletné odstranenie
nadoru. Kombinovana liecCba sa odporuca pri vacésich na-
doroch®. Jethanamest a kol. v r.2007 zistili, Ze najdlhSie
stredné prezivanie bolo u tych, ktori absolvovali kombino-
vanu liecbu - 216,8 mesiacov, nasledovali pacienti so samo-
statnou chirurgickou lieCbou - 208 mesiacov, samostatnou
RAT 92,8 mesiacov a na poslednom mieste boli pacienti
bez liecby - 53,7 mesiacov('®. Podobne, Morita a kol. boli
tieZ toho nazoru, Ze samostatna chirurgicka resekcia je
efektivna pri ,low grade“ nadoroch, ak st volné resekéné
okraje®.

Spaulding a kol. dokazali zlepSenie progndzy pri po-
kroc€ilych nadoroch u pacientov s multimodalnou liecbou,
ked spozorovali vzostup 5-ro¢ného prezivania pacientov
s C stadiom podla Kadisha, z 50 % na 88 %®.

Otazkou je tieZ, ak sa zvoli chirurgicka liecba, ¢i zvolit
CFR (kraniofacialna resekcia), externu terapiu na prednu
bazu cez subkranialny pristup, lateralnu rinotomiu, po-
pripade iné vonkajsie pristupy, endoskopicky asistovanu
kranionazalnu resekciu (EA-CNR), transnazalnu endosko-
picku resekciu (TER), alebo transnazalnu endoskopicku re-

sekciu nadoru prednej bazy (TER-ASB)®. Nedavnym tren-
dom v liecbe je endoskopicka liecba. Stammberger a kol.,
Walch a kol. a Unger a kol. a Suriano a kol., Folbe a kol.
popisali §tadie s pacientmi s ENB, lieCenymi kombinova-
ne endoskopickou resekciou s adjuvantnou stereotaktickou
radiochirurgiou alebo RATU3:3% Tymto pristupom mozno
rie§it pacientov s A a B §tadiom ochorenia, a podl'a niekto-
rych dokonca i s C Stadiom podla Kadisha®®®®, Tvrdili, Ze
endoskopicka lieCba ma mensiu morbiditu a porovnatelné
vysledky s CFR®,

V roku 2001 bola Casianom a kol. popisana prva bloko-
va transnazalna endoskopicka resekcia nadoru prednej ba-
zy lebecnej, v ktorej bola obsiahnuta kost prednej lebecnej
bazy a nad nou leZiaca dura. Vykon bol zrealizovany bez
vykonania otvorenej kraniotomie®. Casiano a kol. v roku
2001 publikovali subor 5 pacientov lieCenych endoskopicky
blokovou resekciou nasledovanou RAT. Vsetci boli v stadiu
ochorenia A-B podla Kadisha, sledovani boli priemerne
31 mesiacov. Na zaklade prieskumu vyvodili, Ze vysledky
su porovnatelné s tradi¢nymi postupmi®.

Napriek tomu, Ze je snaha verit vyvijajucim sa a expan-
dujucim endoskopickym postupom, transkranialne a sub-
kranialne postupy su stale zlatym Standardom, s ktorymi
vSetky ostatné terapeutické postupy potrebujeme porovnat,
spolu s primeranym sledovanim®®,

Na ORL klinike sa ako primarna lieCba vo vSetkych
pripadoch pouzila transnazalna endoskopicka chirurgia,
bez adjuvantnej predoperacnej alebo pooperacnej radio-
terapie. 1 pacient je po endoskopickej resekcii bez znakov
lokoregionalnej recidivy. Ostatni pacienti mali lokalnu re-
cidivu priemerne 14 mesiacov od primarne;j resekcie. 3 pa-
cienti podstupili reoperaciu zo subkranialneho pristupu.
Jeden z nich s volnymi resekénymi okrajmi, bez znakov
ochorenia, je sledovany 24 mesiacov, u dvoch pacientov
sa potvrdila recidiva pri kontrolnych endoskopiach, ktori
exitovali 108 a 79 mesiacov od stanovenia diagnozy.

Radioterapia, chemoterapia

Dokazalo sa, Ze pooperacna radioterapia zlepSuje lokal-
nu kontrolu ochorenia, hlavne ENB, ktoré su bud ,high
grade®, pokrocilého stupna, velkého objemu, alebo maju
extenzivnu lokalnu invaziu®. Poopera¢na radioterapia by
sa mala zvaZzit v skorom §tadiu ochorenia, za ucelom zre-
dukovania rizika rekurencie ochorenia®. Uloha chemote-
rapie zostava nejasna a kontroverzna®®. Sustreduje sa skor
na lieCbu pacientov s recidivami alebo metastazami®".
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Nalez, recidiva, prezivanie

Uloha elektivnej krénej liecby pri ENB je kontroverzna.
Incidencia metastaz do krénych lymfatickych uzlin je vel-
mi variabilna a koliSe podla literatury od 0 do 48 %%, Pri-
tomnost palpacnych lymfatickych uzlin v ivode ochorenia
je zlym prognostickym ukazovatelom{?. Preventivna liec-
ba pri NO naleze sa v§eobecne neodporuca. Stupen histo-
patologickej diferenciacie bol najdoleZitejsi a jediny znamy
rizikovy faktor pre vznik rekurencie®. Podobné vysledky
mali aj prace Morita a Eriksena. Regionalne rekurencie sa
popisuju v 37-62 % pripadov, z toho 70-80 % sa vyvinie po-
¢as prvych 2 rokov®. Regionalne recidivy sa popisuju aj po
viac ako 10 rokoch®. Viaceri autori udavaju, ze incidencia
vzdialenych metastaz u pacientov s ENB je medzi 12-25%,
najcastej$im miestom su pluca, mozog, kosti®. Najcastej-
Sie recidivy su lokalne, a to 20-40 %%,

Eich a kol. retrospektivne hodnotili lieCbu 47 pacientov
s ENB. 5-ro¢né celkové prezivanie bolo 64 %, z toho 50%
malo volné resekéné okraje. Pacienti, ktori absolvovali mul-
timodalitnu lieCbu, mali signifikantne lepSie prezivanie bez
recidivy v porovnani s ostatnymi (74 % vs. 41 %)1D.

U dvoch pacientoch na ORL klinike sa potvrdili kréné
metastazy. Jeden 33 mesiacov a druhy 65 mesiacov od
diagnostikovania ENB. Bola u nich vykonana selektivna
kréna disekcia, bez naslednej RAT. Jeden pacient bol po
adjuvantnej radioterapii.

Nas subor pacientov na klinike mal celkové 5-ro¢né
prezivanie 100 %. Priemerny Cas sledovania pacientov bol
74,1 mesiacov. 5-ro¢né prezivanie bez relapsu ochorenia
je 20 %, bez znakov lokalnej recidivy ochorenia 20 % a bez
znakov regionalnej recidivy 80 %. Priemerna doba vzniku
1 recidivy je 14 mesiacov. Pacienti, ktori exitovali mali
2. a 3. stadium pola Hyamsa.

V porovnani s inymi §tudiami su vysledky horsie, kde
napr. priemerné prezivanie bez znakov choroby je okolo
50-80%, v naSom subore 20 %. Priemerny ¢as vzniku re-
kurencie ochorenia je 4 roky, v naSom subore 14 mesiacov.
Priemerny vznik lokalnej recidivy u asi 30 % pacientov,
16 % regionalnej, 17 % distalnej, v naSom subore 83 %,
33%al6%.

Zaver

Vysledky lieCby zavisia od dostupnosti a vyuzitia
modernych diagnostickych metdd a stanovenia spravnej
diagnozy. V poslednych Studiach sa 5-roéné prezivanie
pohybuje od 50-80 %. Akokolvek, systém Kadish klasifi-
kacie zostava prognosticky neznamy, ale dostupné udaje
preZivania pre §tadia A,B, C st 72 %, 59 % a 47 %. Prognos-
tické faktory prezivania, ktoré sa objavuju u autorov meta-
-analyz, su nizky Hyamsov histopatologicky grade (56 %
pre I-I1 stupen, 25 % pre I1I-IV stupen) a absencia krénych
metastaz (64 % pre NO, 29 % pre N+). Iné pravdepodobné,
ale nepreukazané prognostické faktory su: nizky prolife-
racny index, uplnost chirurgickej resekcie a zmenSenie
nadoru po CHT.

Pocas poslednych desatro¢i sa prognoza pacientov
s ENB vyrazne zlepSila, vdaka pokrokom v interdiscipli-

narnych multimodalnych lieCebnych stratégiach®. V lie¢-
be ENB sa preferuje multimodalitny pristup. Malé nadory
pod lamina cribrosa sa mozu lieit samostatnou resekciou
bez adjuvantnej RAT. CHT nevedie k lepSiemu preZivaniu,
preto jej vyznam je zatial nejasny. Doraz sa kladie na
nevyhnutnost sledovania pacientov, dlhodobo od primar-
nej lieCby, pre moznost vzniku recidivy ochorenia aj po
10-15 rokoch od kompletnej liecbyV.

Zafero a kol. (2008) navrhli terapeuticku schému k liec¢-
be estezioneuroblastomov, na zaklade vlastnych skusenos-
ti (tabul'ke 5). Protokol je zaloZeny na TNM klasifikacii.

Tabufka 5. Terapeuticka schéma podfa Zafareo a kol.®"

T stage Liecha

T MIER+/-postooper.RAT

T2 MIER+postooper.RAT

Malé T3 MIER, EA-CNR,altCFR+post. CHTRAT
Velké T3 alebo T4 Predoper.CHTRAT+MIER, EA-CNR,al.tCFR

Tradi¢cna CFR sa povazuje za zlaty Standard pri resek-
cii nadorov prednej bazy. Morbidita a mortalita, ktoré sa
spajaju s tymto pristupom, su dost vysoké. Celkové vel'ké
komplikacie su Casté, 30-50 % vSetkych operacii, vratane
intrakranialnych, orbitalnych, infekénych, kozmetickych
a systémovych. Perioperatna mortalita sa pohybuje
od 0-13%.

Rozvoj endoskopicky asistovanej CFR resekcie (CNR),
kde je predna baza zhora spristupnena cez bifrontalnu kra-
niotomiu a endoskopicky zdola, ma vyznam v nahradeni
viac invazivnej CFR. V poslednom obdobi sa s pokrokom
endoskopickych technolégii a chirurgickych skusenosti
dostava do povedomia TER - transnazalna endoskopicka
resekcia ASB. Jej snahou je vyhybat sa otvorenej kranio-
tomii. Potencialne vyhody su redukcia operacného casu,
anestetického rizika, dizky hospitalizacie, pooperaénej bo-
lesti a inych menSich komplikacii. Chirurg by mal byt pri-
praveny peropera¢ne zhodnotit rozsah ochorenia a podla
nalezu schopny zmenit pristup na otvoreny. Endoskopicky
asistovana CFR je vol'bou pri jednozna¢nom intrakranial-
nom §ireni ochorenia. Pri postihnuti dna nosa, prerastani
do makkych casti tvare, lateralnej extenzii do Celustnych
dutin, orbity, pterygomaxilarneho priestoru a infratempo-
ralnej jamy je indikovana klasicka CFR®,

Sledovanie pacientov by malo rutinne obsahovat CT,
MRI. Kontroly v tvode by mali byt kazdych 6 mesiacov,
neskor raz roéne, s dorazom na klinické vySetrenie®.
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