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Tumorji osrednjega živčevja (TOŽ) so relativno redki, le 2% vseh tumorjev odraslih. Pri otrocih so prav tako redki, vendar so na drugem mestu po pogostnosti, takoj za levkemijami. Med tumorje osrednjega živčevja sodijo vsi tumorji, ki vzniknejo znotraj lobanje in spinalnega kanala. 

TOŽ delimo na primarne in sekundarne oz. metastatske.

WHO klasifikacija deli primarne TOŽ z ozirom na celico, iz katere vzniknejo, na:

· nevroepitelijske

· gliomi

· gangliocitomi

· gangliogliomi

· embrionalni tumorji

· meningotelijske

·  meningeomi

· mezenhimske

· germinativne (epifiza, supraselarno)

· tumorje hipofize

· tumorje horioidnega pleteža

· limfome (visokomaligni B-celični)

· tumorji neznanega izvora

· hemangioblastom

Gliomi

Gliomi so najpogostejši tumorji osrednjega živčevja. Vzniknejo iz glialnih celic. Predstavljajo 50% vseh intrakranialnih tumorjev in 15% vseh tumorjev hrbtenjače. Večinoma vzniknejo kot posamične tvorbe, redkeje so multifokalni. Praviloma rastejo infiltrativno, zaradi česar popolna odstranitev običajno ni mogoča. 

Glialne tumorje razvrščamo v tri skupine: astrocitome, oligodendrogliome in ependimome. Glede na stopnjo diferenciranosti tumorskih celic, infiltrativno rast v okolno možganovino, prisotnost mitoz, nekroz in proliferacije tumorskega žilja oz. njegovega endotela, razlikujemo štiri stopnje malignosti gliomov po WHO klasifikaciji.

Pilocitni astrocitom malih možganov in subependimom sta edina glioma, ki sta I stopnje malignosti po WHO klasifikaciji, kar pomeni, da sta pogojno ozdravljiva. Kirurg ju lahko odstrani v celoti, ker ne infiltrirajo okolne možganovine. 

Drugi astrocitomi imajo tri stopnje malignosti: 

astrocitom (II stopnja malignosti po WHO klasifikaciji), 

anaplastični astrocitom (III stopnja malignosti po WHO klasifikaciji) 

glioblastom (IV stopnja malignosti po WHO  klasifikacij). 

Oligodendrogliom in ependimom imata le dve stopnji malignosti: II (oligodendrogliom, ependimom) in III (anaplastični oz. maligni oligodendrogliom, anaplatični oz. maligni ependimom. Maligni gliomi lahko zasevajo po likvorskih prostorih, predvsem maligni ependimom, ki vznikne v steni možganskih prekatov, lahko pa tudi glioblastom in redkeje maligni oligodendrogliom. Gliomi izredno redko zasevajo izven kraniuma, ponavadi po  kraniotomiji.

Glede na morfološke značilnosti neoplastičnih astrocitov razlikujemo več vrst astrocitomov: difuzni, fibrilarni, gemistocitni, protoplazmatski in pilocitni. 

Difuzni astrocitom predstavlja 10-15% vseh astrocitnih tumorjev. Je  tumor mladih odraslih. Čeprav nima histoloških lastnosti malignega tumorja in raste počasi, zaradi vraščanja v okolno možganovino ni možna popolno kirurško odstranitev. Vznikne lahko kjerkoli znotraj osrednjega živčevja, vendar najpogosteje v frontalnem in temporalnem režnju velikih možganov, redkeje v možganskem deblu in hrbtenjači. V malih možganih je izredno redek.  

Makro: Na CT in MR osrednjega živčevja se kaže kot hipodenzno/hipointenzivno področje brez ostre meje in brez ojačitve signala  po uporabi kontrastnega sredstva. Na prerezu skozi možgane je homogen, bledo siv, neostro razmejen tumor, ki zabriše mejo med sivo in belo možganovino (sliki). 

Mikro (preparat 96): Prečna rezina hipokampusa, ki ga prerašča zmerno gostoceličen tumor, sestavljen iz blago polimorfnih zvezdastih celic. Jedra tumorskih celic so drobna, kromatin je zrničast. Pičla citoplazma se v obliki miltipolarnih podaljškov zgublja v mrežju vlaken med telesi celic. Pogosta je mikrocistična degeneracija mrežja citoplazmatskih podaljškov. Žile v tumorju so le blago pomnožene, proliferacije endotelnih celic ni. Mitoze in nekroze so odsotne. Med tumorskimi celicami so posamezne ortotopne živčne celice. Tumorske celice vraščajo v okolno možganovino. Za primerjavo glej preparat 96a, v katerem je prečna rezina neprizadetega hipokampusa.    

Glioblastom je najbolj maligen astrocitni tumor (IV stopnja malignosti po WHO klasifikaciji). Zgrajen je iz slabo diferenciranih neoplatičnih astrocitov. Je najpogostejši možganski tumor  (12-15% od vseh intrakranialnih tumorjev in 50-60% od vseh  astrocitnih tumorjev). Incidenca pojavljanja glioblastomov je 2-3/100.000 prebivalcev na leto. Glioblastom je tumor starejših odraslih, najpogosteje vznikne med 45 in 70 letom starosti, vendar lahko vznikne izjemoma tudi pri otrocih. Večinoma vznikne v hemisferah velikih možganov, redko v možganskem deblu (otroci), izjemoma pa v malih možganih in v hrbtenjači. Čeprav se lahko razvije iz astrocitoma ali anaplastičnega astrocitoma (sekundarni glioblastom), večinoma vznikne na novo (de novo) in se klinično kaže s kratko anamnezo (primarni glioblastom). Njegova posebnost je širjenje preko korpusa kalozuma v drugo hemisfero (slika). Lahko je multifokalen in na CT in MR posnetkih možganov posnema zasevke.

Makro: Na CT in MR osrednjega živčevja se kaže kot žariščna sprememba s povdarjenim signalom na periferiji po uporabi kontrastnega sredstva, z okolnim edemom in pomikom možganskih struktur (slika). Tumorsko tkivo je mehko, sivkasto z rumenkastimi področji nekroz in področji krvavitev. Tumor je navidezno ostro razmejen od okolne možganovine (slika).

Mikro (preparat 97): Gostoceličen tumor, sestavljen iz polimorfnih celic brez jasnih citoplazmatskih meja. Jedra so polimorfna, hiperkromna in nepravilna. Prisotne so večjedrne tumorske velikanke. Mitoze so številne, tudi patološke. Tumorske nekroze so značilnost glioblastoma. V področju večjih nekroz so razširene in trombozirane žile, ob manjših nekrozah pa se tumorske celice urejajo v psevdopalisade. Žile v vitalnem tumorskem tkivu so močno pomnožene, prav tako njihov endotel. Pomnožene drobne žile so večkrat podobne  ledvičnim glomerulom, zato jih poimenujemo kar “glomeruloidne žilne structure”. 

Oligodendrogliom je dobro diferenciran, vendar infiltrativno rastoč tumor (II stopnja malignosti po WHO). Najpogosteje vznikne pri odraslih od četrte do šeste dekade življenja,  vendar v 6% vznikne tudi pri otrocih. Med primarnimi možganskimi tumorji je relativno redek (4,2% od vseh primarnih možganskih tumorjev). Njegova incidenca je 0,3/100.000 prebivalcev na leto. Razvije v skorji in subkortikalni beli možganovini velikih možganov (temporalni, parietalni ali okcipitalni režnj), zelo redko pa tudi v drugih predelih osrednjega živčevja. 

Makro: Na CT in MR možganov je dobro razmejeno hipo ali izodenzno področje, običajno v skorji in subkortikalni beli možganovini. V tumorju so pogoste kalcifikacije, vendar zanj niso diagnostične, saj jih lahko zasledimo tudi pri drugih tumorjih. Na prerezu možganov je tumor navidezno dobro razmejen, mehek, sivorožnat. V njem so lahko so prisotne žariščne krvavitve.

Mikro (preparat 98): Oligodendrogliom je gostoceličen tumor, sestavljen iz unimorfnih celic. Okroglasta jedra z zrničastim kromatinom in optično prazno citoplazmo okrog jeder so histološka posebnost oligodendroglioma. Optično prazna citoplazma je posledica fiksacije tkiva, artefakt poimenovan “jajce na oko”. Mitoze so redke. Za oligodendrogliom so značilne številne drobne žile, ki se dihotomno vejčijo. Na robu tumorja so pogosto drobne  kalcifikacije. Tumorske celice vraščajo v okolno možganovino in se kopičijo ob nevronih skorje – slika psevdosatelitoze. 

Primitivni nevroepitelijski tumorji (PNET)

Izvorna celica PNET je primitivna nevroepitelijska celica, ki ima sposobnost diferenciacije v glialno in nevronalno smer. Histomorfološke lastnosti vseh PNET je gostoceličnost, drobnoceličnost, tvorba značilnih Homer-Wrighteovih (nevroblastnih) rozet.  

Glede na mesto vznika razlikujemo periferne in centralne PNET. Periferni PNET vzniknejo izven OŽ. Med periferne PNET sodijo: olfaktorni nevroblastom, nevroblastom sredice nadledvičnice, simpatičnega živčnega sistema in Ewingov sarkom. Centralni PNET vznikne v velikih možganih - supratentorialni PNET, in sodi po najnovejši WHO klasifikaciji v nekoliko širšo skupino embrionalnih tumorjev osrednjega živčevja. V to skupino uvrščamo tudi  meduloblastomom, tumor malih možganov, ki ima vsem histološkime lastnosti PNET.

Periferni PNET - Nevroblastom.

Je tumor otrok, večinoma mlajših od pet let. Lahko vznikne kjerkoli v simpatičnem živčnem sistemu. 75% nevroblastomov vznikne v abdomnu, polovica od teh v sredici nadledvičnice, druga polovica pa v paravertebralnih avtonomnih ganglijev. Večinoma vznikne sporadično, vendar je možno družinsko pojavljanje z avtozomno dominantnim dedovanjem. V teh primerih so nevroblastomi multipli.

Mikro (preparat 99): Soliden gostoceličen tumor,  sestavljen iz drobnih celic, ki imajo pičlo citoplazmo in blago polimorfna jedra zrničastega kromatina. Mnoge celice so v mitozi. Tumorske celice se mestoma urejajo v nevroblastomske ali Homer-Wrightove rozete. Prisotne so žariščne nekroze. Tumor je priraščen na duro, ker je preparat zasevek nevroblastoma nadledvičnice v subduralni intrakranialni prostor.    
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