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Santrauka. Pirminé centrinés nervy sistemos limfoma (PCNSL) yra reta piktybinés ne
Hodzkino limfomos forma, aptinkama centrinés nervy sistemos (CNS) ribose, smegeny dan-
galuose, akyse, stuburo smegenyse. PCNSL apibadinama kaip CNS limfoma be pirminio
auglio kituose organuose bei nerandant sisteminés limfomos poZymiy. Literatiiros duomeni-
mis, PCNSL sudaro apie 1-2 % visy limfomy ir 1-6 % visy pirminiy CNS naviky. $ilimfoma
sutinkama rec¢iau nei sisteminés limfomos metastazés CNS. Apie 90 % visy PCNSL yra difu-
zinés dideliy B lasteliy limfomos (DDBLL), dazniausiai auksto piktybiskumo laipsnio. Re-
¢iau sutinkamos PCNSL formos yra Burkitt’o limfoma ir T lasteliy limfoma. Straipsnyje ap-
raSomas 66 m. amziaus pacientés, sergancios PCNSL, klinikinis atvejis.
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Pirminé centrinés nervy sistemos limfoma (PCNSL) yra
reta piktybinés ne Hodzkino limfomos forma, aptinkama
centrinés nervy sistemos (CNS) ribose, smegeny danga-
luose, akyse, stuburo smegenyse. PCNSL apibiidinama
kaip CNS limfoma be pirminio auglio kituose organuose
bei nerandant sisteminés limfomos pozymiy. Literataros
duomenimis, PCNSL sudaro apie 1-2 % visy limfomy ir
1-6 % visy pirminiy CNS naviky [1-6]. Si limfoma sutin-
kama reciau nei sisteminés limfomos metastazés CNS.
Apie 90 % visy PCNSL yra difuzinés dideliy B lasteliy
limfomos (DDBLL), dazniausiai auksto piktybiskumo
laipsnio. Reciau sutinkamos PCNSL formos yra Burkitt’o
limfoma ir T Iasteliy limfoma [2]. Pristatome 66 m. am-
Ziaus pacientés, sergancios PCNSL, klinikinj atveji.

KLINIKINIS ATVEJIS

66 m. amziaus pacienté atvyko i Lietuvos sveikatos moks-
Iy universiteto Kauno kliniky (LSMU KK) neurologijos
skyriy planine tvarka istirti ir gydyti dél galvos svaigimo,
pykinimo, vémimo, svorio kritimo (7 kg per sav.), pusiau-
svyros sutrikimo. Kelis kartus buvo stacionarizuota rajono
ligoninéje, nekars¢iavo. Bendrosios, specialiosios apZiii-
ros metu didesniy sutrikimy nepastebéta. Neurologinés ap-
Ziiros metu pastebéta ataksija, atliekant koordinacinius
méginius, svyravimas Rombergo pozoje.
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mografija (MRT), stebimi abipus galvos smegeny didziy-
ju pusrutuliy baltojoje medziagoje multifokaliniai smul-
kis, i$ dalies susiliejantys zidinéliai, hiperintensiniai
T2W/FLAIR rezime. Po kontrastavimo (Sol. Omniscan
15 ml) stebimi multifokaliniai subependiminiai kontras-
ting medziaga intensyviai kaupiantys mazgai. Vienas jy
IV skilvelio apatinéje dalyje uzpildantis kair¢ kisene,
22,7 x 18,4 x 22,3 mm dydzio. Abipus temporaliniuose
raguose stebimi zidiniai, desinéje uzpildantys temporali-
nj raga ir atskirais mazgais peraugantys j okcipitalinj raga
bei skilvelio kiino dorzaling dali. Subependiminiai maz-
gai skilveliy sienelése yra mazesni. I1I skilvelio priekiné-
je apatinéje dalyje matomas analogisko signalo intensy-
vumo 13,3 x 10,9 x 14,3 mm mazgas. Monroe angy obst-
rukcijos nematyti. Stebima signalo intensyvumo restrik-
cija DWI (angl. diffusion weighted imaging) rezZime -
aukstas signalo intensyvumas DWTI ir hipointensinis
ADC (angl. apparent diffusion coefficient) rezimuose
(pav.). Atlikus magnetinio rezonanso spektroskopija,
kreivé - netipiné, ta¢iau N-acetil aspartato (NAA), krea-
tino (Cr) pikai yra mazesni. Ivertinus signalo intensyvu-
ma skirtinguose rezimuose, kontrastinés medziagos kau-
pima, galima teigti, kad stebimi poky¢iai budingi limfo-
mai.

Atlikus lumbaling likvoro punkcija, navikiniy lasteliy
nestebima. Sisteminés limfomos formos atmetimui atlikta
pilvo organy echoskopija ir kriitinés Iastos rentgenologinis
tyrimas - navikinio i$plitimo nekonstatuota. Naviko galu-
tinei diagnozei nustatyti atlikta stereotaksiné darinio biop-
sija. Atlikus mikroskoping analize, rastas lastelingas navi-
kinis audinys, formuojamas nedideliy limfoidiniy lasteliy,
stebimos gausios mitozés. Nustatoma difuzinés dideliy
Blasteliy limfomos diagnozé. Pacienté perkeliama i hema-
tologijos skyriy. Limfomai gydyti skiriama imunochemo-
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terapija rituksimabu ir metotreksatu. Pirmas chemoterapi-
jos kursas buvo be komplikacijy, pacienté vaistus toleravo
gerai.

LITERATUROS APZVALGA

Paplitimas

PCNSL yra piktybiné ne Hodzkino limfoma CNS ribose,
smegeny dangaluose ir akyse, kurios daznis siekia 0,3 %
100 000 asmeny be imunodeficito per metus [3]. Dauguma
CNS limfomy yra pirminés, pasireiskiancios 98-99 % at-
vejy. Remiantis Pasaulio sveikatos organizacijos (PSO)
CNS naviky klasifikacija, jos yra klasifikuojamos kaip di-
fuzinés B lasteliy limfomos [4, 5]. CNS limfomos sudaro
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Pav. A - aksialinis T2ZW/FLAIR vaizdas. B - koronarinis
T2W vaizdas. C, D - aksialiniai DWI vaizdai. E, F - aksiali-
niai ADC vaizdai. G, H - aksialiniai T1W vaizdai be kontras-
tinio vaizdo stiprinimo. I, J - aksialinis ir koronarinis T1W
vaizdai su kontrastiniu vaizdo stiprinimu.

Multifokaliniai subependiminiai mazgai, kaupiantys k/m (pazy-
méta rodyklémis).

1-2 % visy pirminiy CNS naviky [1]. PCNSL yra reta pik-
tybiné ne Hodzkino limfoma, sudaranti 1-2 % visy limfo-
muy ir iki 3-6 % visy pirminiy CNS naviky [7].

Etiologija

CNS néra endogeninio limfoidinio audinio, todél §ios ligos
etiologija iSlieka neaiski. PCNSL yra susijusi su Epsteino-
Baro ir citomegalo viruso infekcija [8, 9]. Vyrai serga daz-
niau ir sudaro apie 71 % visy atvejy [10]. Vienintelis pripa-
zistamas PCNSL rizikos faktorius yra AIDS (angl. ac-
quired immune deficiency syndrome) ir §is navikas yra
dazniausias smegeny navikas Sioje populiacijoje. AIDS
sudaro didziausia grupe pacienty su imunodeficitu ir, kai
kuriy autoriy nuomone, yra viena is AIDS apibrézianciy
gretutiniy patologijy. Pacientai, sergantys AIDS, turi
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3 600 karty didesne rizika susirgti PCNSL nei bendra po-
puliacija, todél rekomenduojama tirti PCNSL sergancius
pacientus dél zmogaus imunodeficito viruso (ZIV) infek-
cijos [11, 12]. Pacientai su imunodeficitu dazniau serga di-
desnio piktybiskumo laipsnio limfoma, yra jaunesni
(30-50 m. amziaus) ir iSgyvena trumpiau nei pacientai be
imunodeficito [14].

Daznio didéjimas

Per pastaruosius 2 desimtmecius Siy naviky daznis didéja
ne tik tarp pacienty suimunodeficitu, bet ir tarp pacienty be
imunodeficito [13]. Numatoma, kad iki 6 % visy AIDS ser-
ganciy pacienty gali iSsivystyti PCNSL [1]. Tac¢iau pagrin-
dinis atvejy skaiciaus didéjimas stebimas AIDS nesergan-
¢iy asmeny populiacijoje [14]. Sios limfomos daznio didé-
jimas gali buti siejamas su pacienty su imunodeficitu pa-
Zeidziamumu bei su pageréjusiais diagnostikos metodais
[15]. Neatsizvelgiant i tai, didéjantis PCNSL skaicius dau-
gumoje studijy negali biti paaiskintas vien tik naviky kla-
sifikacijos pasikeitimais, didéjanciu serganéiy AIDS skai-
¢iumi ar daznéjanc¢iomis organy transplantacijomis, todél
nicistams, norintiems gydyti Sia liga kiek imanoma geriau

[1].
Simptomai

Priesingai nei sisteminé limfoma, PCNSL tipiskai pasi-
reiskia neurologiniais simptomais. Bataille ir kt. atliktoje
studijoje, aprasancioje 248 pacientus su PCNSL, pacientai
skundési padidéjusio galvospudzio, taip pat zidininiais
neurologiniais simptomais, traukuliais ir neuropsichiatri-
niais simptomais [16]. Tai - vadinamieji A grupés simpto-
mai. B grupés simptomai - kar$c¢iavimas, svorio neteki-
mas, naktinis prakaitavimas - yra reti ir aptikti tik 8 % i$
466 pacienty Hayabuchi ir kt. atliktoje studijoje [17]. Pas-
taruosius simptomus dazniau lemia imuninés sistemos
buklé, jie dazniau susije su AIDS [14]. Neurologiniai tyri-
mai atskleidzia piramidinius arba jutimo sutrikimo simpto-
mus, susijusius su ekstrapiramidiniais simptomais, jskai-
tant judesiy rigidiSkuma, bradikinezija, amimiska veida.
Galvos skausmas pasireiskia apie 56 % atvejy. Kiti padidé-
jusio intrakranijinio slégio pozymiai: pykinimas (35 %),
vémimas (11 %) ir papiledema (32 %). Asmenybés poky-
¢iai, irzlumas, neramumas ir netinkamas elgesys yra dazni
délnaviko tendencingumo formuotis frontalinése skiltyse.

Literatiiroje aprasomas ankstesnis simptomy atsiradi-
mas, esant multizidininiams navikams, nes daugybiniai
pazeidimai turi didesni nei solitariniai zidiniai poveiki
[18].

Radiologiné diagnostika

PCNSL tipiskai stebimas kaip solidinis supratentorinis Zi-
dinys. Kuker ir kt. studijoje, aprasancioje 100 pacienty be
imunodeficito su PCNSL, dazniausia lokalizacija (38 % at-
veju) buvo galvos smegeny pusrutuliai, 16 % atvejy buvo
stebimi pamato branduoliy ir gumburo pazeidimai. Toli-

mesné plitimo zona buvo didzZioji smegeny jungtis [20].
PCNSL, kaip ir glioblastoma (GBM)), gali plisti per didzia-
jasmegeny jungti, jitraukti frontalines skiltis abipus bei di-
dziosios smegeny jungties keli, sudarydama tipiSka druge-
lio formos rasta. Sie pazeidimai dazniau biina didesni, nei
kiti PCNSL pazeidimai. Reciau infiltruojamos CNS sritys
yra smegenélés ir smegeny kamienas.

Kompiuterinés tomografijos (KT) tyrimas buvo pirma-
eilis patvirtinant PCNSL. D¢l didelio branduolio ir citop-
lazmos santykio KT stebimas Zidiniy hiperdensiskumas,
taciau navikas gali buti ir izodensinis baltajai galvos sme-
geny medziagai. Prie§ chemoterapija PCNSL nebudinga
kalcifikacija ir intratumorinés hemoragijos. PCNSL tipis-
kai kaupia kontrasta homogeniskai, taciau literatiiroje ap-
rasyti ir atvejai, kai nenustatoma kontrastinés medziagos
kaupimo [19]. Stebima mazesnés apimties, nei kity CNS
naviky atvejais, perifokaliné edema, kurios gali ir nebuti.
Neatsizvelgiant i tai, neigiamas KT tyrimo rezultatas neat-
meta PCNSL. Klaidingai neigiamy KT tyrimy pasitaiko
13-38 % atvejy [21].

Magnetinio rezonanso tomografija (MRT) su kontrastu
yra pagrindinis tyrimo metodas. MRT tyrimas siilo DWI
sekas ir MR spektroskopija diferencinei diagnostikai.

T1W ir T2W rezimuose PCNSL tipi$kai izointensinio
ar hipointensinio signalo intensyvumo (SI) pilkajai me-
dziagai. Tai yra skiriamasis bruozas diferencijuojant nuo
kity smegeny naviky, kurie dazniausiai buina hiperintensi-
nio signalo intensyvumo T2W rezime. PCNSL gali bati ir
hiperintensiné T2W rezime. Kontrasto kaupimas dazniau-
siai buna ryskus ir homogeniskas. Pacientams, neturin-
tiems imunodeficito, yra reti naviko nekrozé ir ziedo for-
mos kontrasto kaupimas. PCNSL linkusi plisti smegeny
ependima. Kai kuriy autoriy duomenimis, jei bent vienas
PCNSL zidinys nesiekia skilveliy ependiminiy lasteliy
sluoksnio, PCNSL diagnozé yra abejotina [19]. Difuzinis
ependimos signalo sustipréjimas budingas AIDS sergan-
tiems pacientams, turintiems PCNSL, ir geriausiai mato-

niai, neitraukiant kietojo smegeny dangalo, yra labai ne-
iprasti. Kaktiné smegeny skiltis paveikiama 20-43 % visy
PCNSL, smegeny kamienas ar smegenélés - 13-20 %. Ki-
tos limfomos lokalizacijos yra akys, stuburo smegenys,
smegeny dangalai [14]. Retais atvejais stebimas izoliuotas
baltosios smegeny medziagos hiperintensyvumas T2W ir
kontrastinés medziagos nekaupimas T1W rezimuose.

Tipiski PCNSL pozymiai yra ,kablio Zenklas® ir ne-
normaliai gili naviko depresija tumoro ribose bei ,,atviro
ziedo® formos kontrastinés medziagos kaupimas. Gali buti
randama vidutiné ar isreiksta perifokaliné edema [22]. He-
moragijos ar naviko kalcifikacija randama ganétinai retai
[23].

Naviko biopsija ir histologinis tyrimas yra pagrindinis
PCNSL diagnostikos metodas. Hormoniniai steroidai gali
iskraipyti lasteliy morfologija, dél ko gali atsirasti klaidin-
gai neigiamy rezultaty, todél hormoniniai steroidai yra
kontraindikuotini pacientams pries naviko biopsija [2, 22].
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Diferenciné diagnostika

PCNSL - labai lastelingi navikai, todél vandens difuzija
neretai buna su restrikcija. Tai lemia jy hiperintensinj SI
DWI rezime ir hipointensinj SI ADC Zemélapyje. Musy
aprasomai pacientei naviko zidiniai buvo stebimi smegeny
skilveliuose. Intraskilvelinés masés diferencijuojamos
tarp centrinés neurocitomos, meningiomos, ependimo-
mos, kraujagysliy rezginio papilomos ir metastaziy i sme-
geny skilvelius.

Centrinés neurocitomos sudaro 0,25-0,5% visy pirmi-
niy CNS naviky. Pazeidimai dazniau lokalizuoti Soniniuo-
se ir treciajame skilveliuose, mazdaug pusé atvejy zidiniai
lokalizuoti Soniniuose skilveliuose Salia Monroe angos.
Vaizdiniy tyrimy metu navikas stebimas kaip gerai ribota
intraventrikuliné masé su vidiniais cistiniais ploteliais. KT
stebimas naviko hiperdensiskumas. Cistiniai plotai stebi-
mi dviem trecdaliais atvejy, kalcifikacija - apie 50 % atve-
ju- MR T1 vaizduose solidinés naviko sritys stebimos kaip
izointensinés pilkajai smegeny medziagai, T2 vaizduose -
izo-hiperintensinés. Beveik visada randama plati prisitvir-
tinimo zona Soniniuose skilveliuose ar skaidriosios pertva-
ros srityje.

Metastazés | smegeny skilvelius yra retos ir sudaro
0,9-4,6 % visy metastaziy | galvos smegenis. Dazniausiai {
minéta sriti metastazuoja inksty ir plauciy navikai. Reciau
sutinkamos melanomos, skrandzio, storosios zarnos karci-
nomy ir limfomy metastazés. Dazniausia metastaziy loka-
lizacija - Soniniai skilveliai. KT vaizduose metastazés ste-
bimos kaip izo-hiperdensiniai zidiniai, MRT vaizduose -
T1 rezime hipointensiniai, T2 rezime - hiperintensiniai.
Dazniausiai stebimas homogeniskas kontrastinés medzia-
gos kaupimas.

Intraventrikulinés meningiomos sutinkamos labai re-
tai - 0,5-3 % visy meningiomy. Dazniausiai randama Soni-
niuose skilveliuose, kairiajame dazniau nei desiniajame.
Meningiomos iSauga i§ voratinklinio dangalo lasteliy,
esanciy kraujagysliniame skilveliy rezginyje. Sis navikas
dazniau pasireiSkia moterims (santykiu 1:2). Pacientai yra
jaunesnio ir vidutinio amziaus (30-60 m.). KT vaizduose
navikas stebimas kaip hiperdensinis. Kalcifikacija randa-
ma mazdaug 50 % atvejy. MRT T1 ir T2 vaizduose navikas
stebimas kaip izo-hipointensinis zidinys. Kontrastiné me-
dziaga kaupiama intensyviai.

Lentelé. Diferencinés diagnostikos lentelé [24]

Ependimomos sudaro 3-9 % visy neuroepiteliniy navi-
ky ir gali pasitaikyti bet kokio amziaus asmenims. Apie
30 % atvejy - supratentoriniai zidiniai. 58 % intraskilveli-
niy ependimomy randamos ketvirtajame skilvelyje, 42 % -
Soniniuose ir treciajame skilveliuose. KT vaizduose epen-
dimoma stebima kaip izodensinis, i$ dalies kalcifikuotas
zidinys. MRT T1 vaizduose navikas izointensinis, T2 - hi-
pointensinis, heterogeninis dél kalcifikacijos, hemoragijy,
cistiniy komponenty.

Kraujagysliy rezginio papilomos sudaro 0,4-0,6 %
visy CNS naviky. Dazniausiai sutinkamos Soniniuose
skilveliuose. Tik 5 % atvejy randama daugiau nei vienas
naviko zidinys. KT vaizduose navikas stebimas kaip skil-
tétas, izo-hiperdensinis zidinys. Mazdaug 24 % atvejy
stebima naviko kalcifikacija. MRT T1 vaizduose navikas
izo-hipointensinis, T2 - ivairaus signalo intensyvumo
[24].

Doskalyeyv ir kt. sitilo pagal ADC zZemélapiy vertes di-
ferencijuoti PCNSL su glioblastoma. ADC vertés atvirks-
¢iai proporcingos naviko lastelingumui. PCNSL atveju jos
yra mazesnés nei GMB. Limfomy ADC vidutinés vertés,
atliekant DWI difuzijos gradiento stiprio verte b - 1000,
svyruoja nuo 0,623 iki 0,983 x 10~ mm?s, glioblastomy -
nuo 0,764 iki 1,572 x 10 mm?/s [7, 18]. Diferencijuojamy
ligy ir jy poZymiy santrauka pateikiama lenteléje.

Gydymas ir iSgyvenamumas

PCNSL isgyvenamumo prognozé yra bloga - negydomy
pacienty iSgyvenamumo mediana siekia 1,5-3,3 ménesio.
Smegeny radioterapija yra efektyvi, tac¢iau vien tik radiote-
rapija gydyty pacienty iSgyvenamumo mediana siekia tik
12-18 ménesiy. Gydymas chemoterapiniais preparatais
pailgino iSgyvenamumo laika iki 5 mety. Tac¢iau dauguma
pacienty atkrenta po pradinio atsako | gydyma [7]. Skirtin-
gai nei daugumai galvos smegeny naviky, PCNSL radika-
lus chirurginis gydymas nerekomenduotinas dél labai di-
delio naviko infiltratyvumo. Net ir daliné naviko Zidinio
rezekcija yra neigiamas prognozés faktorius [22]. Pirmo
pasirinkimo gydymo algoritmas susideda i$ dideliy doziy
metotreksato ir radioterapijos derinio. Sis gydymo meto-
das padidina 5 mety iSgyvenamumo rodiklius iki 25-40 %,
lyginant su vien radioterapija, kurios 5 mety iSgyvenamu-
mo rodikliai yra 24 %.

. . o Kontrastiné

Diagnozé Lokalizacija KT MRT TIW MRT T2W onfrastinés
medziagos kaupimas

Pirminé CNS supratentoring, izo- [ hipodensiné izo- / hipointensiné | izo- / hiperintensiné | ryskus homogeninis
limfoma intraaksialiné ar ziedo formos
Centriné Soniniai skilveliai |hiperdensiné, cistos / |izo-/ hipointensinis solidinis | vidutinis
neurocitoma kalcinatai hiperintensiné komponentas / cistos
Metastazés Soniniai skilveliai |izo- / hiperdensinés | hipointensinés hiperintensinés homogeninis
Meningioma Soniniai skilveliai |hipodensiné izo- / hipointensiné | hiperintensiné ryskus heterogeninis
Ependimoma ketvirtasis skilvelis | hipodensiné, kalcinatai| izo- / hipointensiné | hiperintensiné heterogeninis
Kraujagysliy rez- | Soniniai skilveliai |izo- / hiperdensiné hipointensiné hiperintensiné ryskus heterogeninis
ginio papiloma
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ISVADOS

Pirminé CNS limfoma - retas pirminis smegeny navikas ir
dar retesnis limfomos variantas. Pagrindinis rizikos veiks-
nys sirgti $ia liga yra jvairios kilmés imunosupresija. Daz-
niausios i jy - ZIV ar AIDS. Pastaraisiais desimtmeciais
stebimas vis daznesnis Sio naviko pasireiskimas pacien-
tams be imunodeficitiniy bukliy. Navikas daznai pasireis-
kia nespecifiniais neurologiniais simptomais, tad ankstyva
diagnostika neretai buina sudétinga. MRT su kontrastiniu
vaizdo stiprinimu yra pirmo pasirinkimo diagnostinis tyri-
mas, taciau galutiné diagnozé formuluojama po stereotak-
sinés galvos smegeny biopsijos ir morfologinio bioptaty
iStyrimo. Laiku pradéjus gydyti chemoterapija ir radiotera-
pija, iSgyvenamumas labai padidéja. Chirurginé naviko re-
zekcija iSgyvenamumo nepagerina, yra neigiamas progno-
z¢s faktorius ir labai pablogina gyvenimo kokybe.

Literatara

1. Reiche W, Hagen T, Schuchardt V, Billmann P. Diffusion-
weighted MR imaging improves diagnosis of CNS lympho-
mas. A report of four cases with common and uncommon im-
aging features. Clinical Neurology and Neurosurgery 2007,
109: 92-101.

2. Tang YZ, Booth TC, Bhogal P, Malhotra A, Wilhelm T. Im-
aging of primary central nervous system lymphoma. Clinical
Radiology 2011; 66: 768-77.

3. Altedorneburg GS, Heuser L, Pels H. MRI patterns in recur-
rence of primary CNS lymphoma in immunocompetent pa-
tients. European Journal of Radiology 2012; 81: 2380-5.

4. Morgello S. Pathogenesis and classification of primary ner-
vous system lymphoma: an update. Brain Pathol 1995;
5:383-93.

5. Kleihues P, Louis DN, Scheithauer BW, Rokke LB, et al. The
WHO classification of tumors of the nervous system.
J Neuropathol Exp Neurol 2002; 61: 215-25.

6. Husseini L, Saleh A, Reifenberger G, Hartung HP,
Kieseier BC. Inflammatory demyelinating brain lesions her-
alding primary CNS lymphoma. Can J Sci 2012; 39: 6-10.

7. Doskalyev A, Yamasaki F, Ohtaki M, Kajiwara Y, et al.
Lymphomas and glioblastomas: Differences in the apparent
diffusion coeficient evaluated with high b - value diffusion-
weighted magnetic resonance imaging at 3T. European Jour-
nal of Radiology 2012; 81: 339-44.

8. Bashir R, Luka J, Cheloha K, et al. Expression of Epstein-
Barr virus proteins in primary CNS lymphoma in AIDS pa-
tients. Neurology 1993; 43: 2358-62.

9. Morgello S, Petito CK, Mouradian JA. Central nervous lym-
phoma in acquired immunodeficiency syndrome. Clin
Neuropathol 1990; 9: 205-15.

10. Kadan-Lottick NS, Skluzacek MC, Gurney JG. Decreasing
incidence rates of primary central nervous system lym-
phoma. Cancer 2002; 95: 193-202.

11. Cote TR, Manns A, Hardy CR, et al. Epidemiology of brain
lymphoma among people with or without acquired immuno-
deficiency syndrome. AIDS/Cancer Study Group. J Natl
Cancer Inst 1996; 88: 675-9.

12. Guidelines in the diagnosis and management of adult patients
with primary CNS lymphoma (PCNSL) and primary
intra-ocular lymphoma (PIOL). British Committee for Stan-
dards in Haematology, 2007.

13. Lu SS, Kim SJ, Kim HS, Choi CG, et al. Utility of proton MR
spectroscopy for differentiating typical and atypical primary
central nervous system lymphomas from tumefactive
demyelinating lesions. Am J Neuroradiol 2014; 35: 270-7.

14. Abi KKS, Muzaffar M, Gaudin D, et al. Primary CNS
lymphoplasmacytic lymphoma: A case report and review of
literature. Hematol Oncol Stem Cell Ther 2013; 6(2): 76-8.

15. Schultz CJ, Bovi J. Current management of primary central
nervous system lymphoma. Int J Radiat Oncol Biol Phys
2010; 176: 666-78.

16. Bataille B, Delwail V, Menet E, Vandermarco P, et al. Pri-
mary intracerebral malignant lymphoma: report of 248 cases.
J Neurosurg 2000; 96: 261-6.

17. Hayabuchi N, Shibamoto Y, Onizuka Y. Primary central ner-
vous system lymphoma in Japan: a nationwide survey. Int J
Radiat Oncol Biol Phys 1999; 44: 265-72.

18. Manenti G, Di Giuliano F, Bindi A, Liberto V, Funel V, et al.
A case of primary T - cell central nervous system lymphoma:
MR imaging and MR spectroscopy assessment. Case Reports
in Radiology 2013; Article ID 916348, 5 pages.

19. Kuker W, Nagele T, Korfel A, et al. Primary central nervous
system lymphomas (PCNSL): MRI features at presentation
in 100 patients. J Neurooncol 2005; 72: 169-77.

20. Erdag N, Bhorade RM, Alberico R, et al. Primary lymphoma
of the central nervous system: typical and atypical CT and MRI
imaging appearances. Am J Roengenol 2001; 176: 1319-26.

21. Haldorsen IS, Krakenes J, Krossnes BK, et al. CT and MRI
imaging features of primary central nervous system lym-
phoma in Norway, 1989-2003. AINR Am J Neuroradiol
2009; 30: 744-51.

22. Zhang D, Hu LB, Henning TD, et al. MRI findings of primary
CNS lymphoma in 26 immunocompetent patients. Korean
Journal of Radiology 2010; 11(3): 269-77.

23. Haldorsen IS, Espeland A, Larsson EM. Central nervous sys-
tem lymphoma: characteristic findings on traditional and ad-
vanced imaging. American Journal of Neuradiology 2011;
32(6): 984-92.

24. Funaro K, Bailey KC, Aguila S, Agosti SJ, Vaillancourt C.
A case of intraventricular primary central nervous system lym-
phoma. Journal of Radiology Case Reports 2014; 8(3): 1-8.

A. Tuménas, R. Gleizniené, S. Lukosevicius

PRIMARY CENTRAL NERVOUS SYSTEM LYMPHOMA:
CASE REPORT AND REVIEW OF LITERATURE

Summary

Primary central nervous system lymphoma (PCNSL) is a rare non -
Hodgkin lymphoma found within central nervous system (CNS), in
the meninges, eyes, and spinal chord. PCNSL is defined as CNS
lymhoma without primary tumour elsewhere and without evidences
of systemic lymphoma. Acording to the literature PSNL accounts for
1-2% of all lymphomas and 1-6% of all primary brain neoplasms.
This type of lymphoma is less frequent compared to metastases of
systemic lymphoma in CNS. About 90% of all PCNSL are diffuse
large B-cell lymphomas (DLBL), mostly high malignant. Rarer
forms of PCNSL are Burkitt’s lymphoma and T-cell lymphoma. We
report a rare case of PCNSL of 66 years old woman.

Keywords: primary central nervous system lymphoma, cen-
tral nervous system, magnetic resonance tomography, stereo-
taxic brain biopsy.
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