KAZUISTIKA

Epileptochirurgické feSeni kaverndzniho
hemangiomu asociovaného s fokalni
kortikalni dysplazii pri sekundarni
temporalni epilepsii: kazuistika

Epileptosurgical Solution of Cavernous Hemangioma Associated
with Focal Cortical Dysplasia in the Right Temporal Lobe in
a Female-Patient with Secondary Epilepsy: a Case Report

Souhrn

Prezentujeme pfipad 13leté divky s kaverndznim hemangiomem pravého temporalniho laloku asocio-
vaného s fokalni kortikaIni dysplazii a symptomatickou epilepsii. Po korelaci klinického obrazu, nalezl
na MRI mozku, vysledkd iktalniho video EEG a peroperacni elektrokortikografie (EcoG) byl proveden
epileptochirurgicky operacni vykon — rozsitend lezionektomie, tedy odstranéni kavernomu, jeho
makroskopicky rozpoznatelného hemosiderinového lemu a oblasti s epileptickou aktivitou v perope-
racni EcoG, kterd odpovidala unci gyri parahippocampi et amygdalae vpravo, tedy oblastem zvy3e-
ného signalu i objemu na MRI. Histologicky byl potvrzen kaverndzni hemangiom a v rozsifeném rese-
kétu fokalni kortikaIni dysplazie. Ve srovnani s jinymi terapeutickymi fesenimi byla timto epileptochi-
rurgickym pfistupem u nasi pacientky zlepsena sance na dlouhodobou pooperacni bezzachvatovost.
Divka je 12 mésict po operaci bez zachvatl a bez neurologického deficitu.

Abstract

The author has presented a case-report of a 13-year-old girl with cavernous hemangioma situated in
the right temporal lobe unusually associated with focal cortical dysplasia and symptomatic epileptic
seizures. Having correlated clinical manifestation of the seizures, the brain MRI findings, results of ictal
video-EEG and peroperative electrocorticography (ECoG), an epilepsy surgery was carried out —
extended lesionectomy, i.e. removal of a cavernoma, its macroscopically recognizable hemosiderine
border and region with epileptic activity in peroperative ECoG that corresponded with the uncus of
parahippocampal gyrus and amygdala on the right side. Histological examinations confirmed ca-
vernous hemangioma and focal cortical dysplasia (type IB) in an enlarged resected portion. If com-
pared with other therapeutical solutions, this epileptosurgical approach has improved our patient's
chance for long-term post-operative seizure-free life. The girl is now 12 months after the surgery
without seizures and without neurological deficit.
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Uvod

Vaskularni malformace tvofi 3-9 % expan-
zivnich intrakranidlnich 1ézi [1]. Zakladni klasi-
fikace pouzita poprvé Cushingem a Baileyem
v roce 1928 je platnd dodnes a rozdéluje
vaskularni malformace na kavernézni mal-
formace, arteriovendzni malformace, ve-
ndézni angiomy a teleangiektazie [2]. Kaver-
ndzni malformace jsou nalézany u 0,1-0,5 %
populace a predstavuji 10-20 % cerebral-
nich vaskularnich 1ézf [3]. Jsou to lalo¢naté,
dobfe ohranicené, ,malinovité” struktury
tvorené nizkoprGtokovymi sinusoidalnimi cé-
vami s tenkymi endotelidlnimi st&énami bez
jasnych zasobuijicich tepen a zil. Velmi ¢as-
tym nélezem jsou perilezionalni loZiska he-
mosiderinu [1,4], kalcifikace byvaji nacha-
zeny méné Casto. NejobdvanéjSim rizikem
kavernom0 je krvacent, ale nastéstf je vétsina
asymptomatickych [5,6]. Nékteré vsak byvajf
provazeny neurologickym deficitem a bo-
lestmi hlavy. Symptomatické epileptické za-
chvaty jsou jako prvni pfiznak udavany asi
v poloviné pfipadt [7].

Nézory na vhodny terapeuticky postup
u pacientd s kavernomy a epilepsif jsou stale
nejednotné. Preference chirurgického fesenf
je ziejma [8], ale lisi se nazory, zda operovat
pouze kavernom (nejlépe mikrochirurgicky)
s ponechanim hemosiderinového lemu, pfi-
padné kavernom odstranit radikalné i s le-
mem nebo pripad fesit epileptochirurgicky
s peroperacni elektrokortikografii (EcoG) a na
jejim zakladé pak lezionektomif rozsifenou
o0 oblasti s ndpadnou epileptiformni aktivi-
tou. Ani z velkych soubort, obvykle retro-
spektivnich studii, dosud nevyplynuly jed-
noznacné zavéry ¢i doporuceni. Jedni autofi
ukazuji, ze staci u nékterych pacientti pouze
selektivni odstranéni kavernomu [9], jini do-
kazuiji potiebu odstranit hemosiderinovy lem
[10]. Je zfejmé, Ze postup by mél byt indi-
vidualni, protoze dlouhodobou progndzu
konkrétniho pacienta ovliviiuje i trvani a za-
vaznost epilepsie [11,12]. Pfi rozhodovani
o optimalnim terapeutickém pfistupu je
vhodné si rovnéz uvédomit i multifaktoriaini
epilepsii indukujici mechanizmy asociované

s kavernomy. Na rozdil od tumord, jako
jsou napfiklad gangliogliomy, nejsou cévnf
malformace epileptogenni samy o sobé. Hlav-
nim faktorem epileptogenicity u vaskularnich
malformaci v¢etné kavernomu jsou patolo-
gické zmény v okolni tkani s depozity he-
mosiderinu. Patff tam zvySena koncentrace
Zeleza a volnych radikald, alterace neuro-
transmiterd, neurondini ztraty, gliéza, dys-
funkce astrocytl a nasledky ischemie [13,
14]. Akceptovani téchto skutecnosti nam
pomohlo v rozhodovéni o optimalnim tera-
peutickém pfistupu u nasi pacientky.

Kazuistika

Nasi pacientkou je 13leté divka s bezvyznam-
nou rodinnou a osobni anamnézou, ktera si
od ledna roku 2005 po chfipce, tedy od 12 let
a 2 mésicl, zacala stéZovat na téméf denni
bolesti hlavy. Zpétnymi dotazy jsme zjistili,
Ze ziejmé uz v téZe dobé také poprvé ,sly-
Sela néjaké hlasy”, ale neprikladala jim vy-
znam. V kvétnu téhoz roku divku vysetfil sek-
torovy détsky neurolog se zavérem, Ze se
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Obr. 1a) Iktalni videoEEG: Inicidlni iktalni zpomaleni F-T vpravo s vyvojem pres rychlou rytmickou aktivitu do kom-
plext hrot vina s maximem ve svodech F8,T4 s dalsim Sifenim homo- i kontralaterdlné. Citlivost 70 uV,HP 1 Hz, LP 40 Hz.
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jedna o migrendzni cefaleu a v kontextu této
diagnozy doporucil terapeutickou kuru di-
hydergotaminem. Rodice tuto lécbu nepo-
davali, protoze se priklonili k lé¢bé |, pfirod-
nimi lécivy” a obtize ustaly. Na podzim téhoz
roku po 5mésicnim bezpfiznakovém obdobf
vznikly kromé relapsu bolesti hlavy jiz jed-
noznacné sluchové pseudohalucinace. Pa-
cientka udavala, Ze ve svém okoli slysi roz-
hovory protazenymi a tlumenymi hlasy, které
prokazatelné neexistovaly. V této chvili méla
vyraz Uzkosti i désu v obliceji a zacpavala si
usi. Sluchové pseudohalucinace trvaly asi
pll minuty a jejich frekvence postupné na-
rdstala az na 3krat denné. V lednu nasledu-
jiciho roku, po provedeném EEG s pozitivnim
nalezem specifickych epileptickych ostrych
vin a hrotd F-T vpravo, byly stavy hodnoceny
jako parcidini epileptické zachvaty a divka
zalécena valprodtem (Depakine 500 mg/d).
Bylo doplnéno CT-mozku se zjisténim lo-
Ziskové, v nativnim zobrazeni hyperdenzni ne-
ostfe ohranicené 1éze v polu pravého tem-
poréiniho laloku s kalcifikacemi a cystoidnim
podilem. Divka byla odeslana k doSetfeni na
nasi kliniku. Video EEG zachytilo simplexni
parcidlni zachvaty s inicialni sluchovou pseu-
dohalucinaci subjektivné zpétné pozachva-
tové popisovanou a se soucasnym vyrazem
Uzkosti, strachu a désu v obliceji, vokalizaci,
kfikem a tachykardii, ale bez poruchy védo-
mi. V EEG-zdznamu jsme synchronné s po-
psanym klinickym projevem registrovali ik-
talni pocatek F-T vpravo (obr. 1a). Klinické
zachvaty nebyly kompenzovany monotera-
pii valproatem, a proto byl kombinovan
karbamazepin. Jiz v pribéhu jeho titrace
doslo k plné kompenzaci zachvatu. V rych-
lém sledu byla realizovana dalsi struktural-
ni vySetfeni mozku a mozkovych cév: mag-
neticka rezonance (MRI) a digitaIni subtrak-
¢ni angiografie (DSA). Cilem bylo presnéjsi
rozpoznani podstaty, velikosti a lokalizace
léze v pravém temporalnim laloku. Ke zpfes-
néni diagndzy prispéla hlavné MRI, témer vi-
bec ne DSA. Zavér MRI znél, Ze se s nejvétsi
pravdépodobnosti jedna o cévni malformaci
— zfejmé kavernom velikosti 21x17x17 mm,
méné pravdépodobné pidlni, ¢astecné ztrom-
botizovanou arteriovendzni malformaci
v pravém temporalnim laloku v distribuci M2
(obr. 1b, 1¢). Zvlasté pro vyskyt pro kavernom
méné typickych kalcifikaci byl v diferencialni
diagnostice zpocatku minoritné zmiriovan

Obr. 1b. CT: V pravém tempordlnim laloku nativné hyperdenzni kulovitd léze
prdméru 25 mm s neostrym ohranic¢enim. V ném vicecetné kalcifikace a ven-
trobazélné 1 cm cystoidni podil. Zadny perifokalni edém. Postkontrastni opa-
cifikace této léze v pozdni fazi.

1c. MRI prfedoperacni: V pravém hornim a stfednim temporalnim gyru v T2
nehomogenné hyperintenzni loZisko s patrnymi voidy — pfi srovnani s CT od-
povidaji kalcifikacim. Tato Iéze ma signalni lem — hemosiderin. Unkus para-
hippokampalniho gyru a amygdala jsou objemové vétsi a se zvysenym sig-
nalem v T2 (patrno i na pfilehlych skenech).

1d. MRI poopera¢né T2 zobrazeni: Pooperacni pseudocysta s totalnim od-
stranénim kavernomu, unku parahippokampalniho gyru a pravé amygdaly.

1e. MRI pooperacné flair zobrazeni: Pooperacni pseudocysta s totalnim od-
stranénim kavernomu, unku parahippokampalniho gyru a pravé amygdaly.

i oligodendrogliom. Na MRI skenech byl da-
le nové registrovan dalsi abnormalini nalez
— zvétSeny objem unku pravého parahippo-
kampalniho gyru a pravé amygdaly a tamtéz
zvyseny signal v T2 zobrazeni. Rentgenolo-
gem byla zvazovdna moznost glidznich
zmén. Neuropsychologické vysetfeni nepfi-

neslo dalsi upresnuijici zjisténi podstatnych
oslabeni kongnitivnich schopnosti, ktera by
korelovala s topikou Iéze, intelektové byla
divka vCetné paméti zafazena do pasma
lehkého nadpriméru.

Pacientka byla prezentovana na Indikacni
komisi Centra pro epilepsie Brno a s kalkulaci
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Obr. 2a. Neokortex (A) v okoli hemangiomu se ztratou stratifikace, s hyper-
celularitou v I. vrstvé, transkortikalné s velkymi neurony, s immaturnimi neu-
rony ve spodni ¢asti kortexu (B), misty s neuronalnimi klastry (C). Zmény od-
povidaji FCD, typ IB (Palmini). Barveni toluidinovou modfi, zvétseni 40x (A),
400x (B, C).

vsech nalezd veetné zvyseni denzity a zvét-
Seni objemu unku parahipokampalniho
gyru a amygdaly vpravo nejasné podstaty
bylo rozhodnuto v pribéhu dalsiho tydne
realizovat operacni vykon. Cilem bylo odstra-
nénit kavernom s pfilehlym hemosiderino-
vym lemem a soucasné realizovat perope-
racni elektrokortikografii, jejiz vysledek roz-
hodne o pfipadném dalsim rozsireni
lezionektomie. Peroperacné po resekci ka-
vernomu i s makroskopicky odlisitelnym he-
mosiderinovym lemem byla elektrokortiko-
grafii v pfilehlych strukturach mezialné od-
halena pretrvavajici frekventni epilepticka
aktivita. Konecnym fesenim byla lezionek-
tomie rozsitend i o struktury epileptickou
aktivitu generuijici.

K histologickému zpracovani byly dodany
fragmenty kortexu z okoli 1éze (obr. 2a)
a v izolovaném fragmentu tkan kavernéz-
niho hemangiomu (obr. 2b). V bezprostred-
nim okoli hemangiomu v bilé hmoté byly
zachyceny pocetné siderofagy, pénité ma-
krofagy, dystrofické kalcifikace a astrogliéza.
Tyto zmény odpovidaji chronickym posthe-
moragickym a reaktivnim zménam. Histolo-

gicky vysledek z neokortexu prinesl prekva-
peni. Fragmenty neokortexu jevily poruchu
az ztratu stratifikace s fokalné zachovalou
II. vrstvou, s ektopickymi neurony v I. vrstve,
loZiskové patrnym kolumnélnim usporada-
nim velkych neurond a s immaturnimi neu-
rony v nizsich vrstvach kortexu. Zmény od-
povidaji fokalni kortikdlni dysplazii typ 1B
(dle Palminiho). VV okrajovych castech byla
zachycena pfiléhajici bila hmota s ekto-
pickymi neurony a misty s depozity hemo-
siderinu (obr. 2¢). Histologické vy3etfeni
jasné oziejmilo fakt, Ze se u nasi pacientky
jednalo o raritnf koincidenci kavernézniho
hemangiomu a fokalni kortikalni dysplazie.
Pooperacni stav je dokumentovan na
pooperacnim MRI (obr. 1d, 1e).

Samotny operacni vykon a rekonvales-
cence po zakroku probéhly zcela bez kom-
plikaci a divka je bez neurologického defi-
citu ¢ kognitivniho zhorseni nyni 12 mésict
od operace nadale bez epileptickych z3-
chvatl. Aktualné realizujeme zjednodusenti
antiepileptické medikace na monoterapii
karbamazepinem a za dalsi 2-3 roky po-
zvolna vysadime.

Diskuse

Epileptické zachvaty jako prvni pfiznak ka-
vernézniho hemangiomu jsou udavany pri-
blizné v poloviné pripadl a jsou farmakore-
zistentni u 74 % pacient( [7]. V Sirokém kon-
textu je retrospektivné srovnavana Uspésnost
viech moznych terapeutickych pfistupl: sa-
mostatné farmakologické terapie, radiotera-
pie a rlznych forem chirurgického fesent.
Z jednotlivych studif vyplyva, Ze nejvyssi pro-
cento pooperacni bezzachvatovosti dosahuiji
neurochirurgicky feSeni pacienti. Pouze far-
makologicky éCeni pacienti jsou bezzachva-
toviv 20-30 % pripadd, radioterapeuticky Ié-
¢eni nemaji zachvaty v 25-53 % pfipadd
a pacienti s neurochirurgickym fe$enim dosa-
huji bezzachvatovosti v 70-80 % [15].

Déle jsou srovnavany mozné zplsoby
neurochirurgického fesent, jako je prosta le-
zionektomie, rozsifend lezionektomie a ,tai-
lored” epileptochirurgické feseni. Dlouho-
dobé jsou vedeny diskuse, zda-li je k do-
sazeni pooperacni bezzachvatovosti nutné
provadét rozsifenou lezionektomii vcetné re-
sekce potencidlné epileptogenniho hemo-
siderinového lemu, rozséhlejsi kortikekto-
mie a podobné. Na jedné strané pfi pouhé
lezionektomii je popisovdno vymizeni za-
chvatll i s Upravou EEG zmén nebo vymizeni
zéchvatl s pretrvavajicim EEG specifickym
nalezem az v 70-80 % pfipadd. Na druhé
strané je fada studii ukazujicich nelspés-
nost prosté lezionektomie v ddsledku nedo-
statecné resekce s ponechanim hemoside-
rinového lemu, koincidence léze s dalsi 1ézi,
ktera je epileptogenni, a dale vyskyt dudinf
patologie v uzsim smyslu (tedy soucasny
vyskyt s meziotemporalni sklerézou). Ob-
zvlasté v temporalnim laloku je Uspésnost
prosté lezionektomie mensi nez v jinych
oblastech [16,17].

Dle nékterych autorl je navic dllezitym
faktem délka trvani epilepsie. Napfiklad Zev-
garidis et al hodnotili efekt operacni lécby
kaverndznich malformaci v souboru 77 pa-
cientd. Celkové bezzachvatovost po 39 mé-
sicich byla dosazena u 88 %. V tomto sou-
boru byla zjisténa bezzachvatovost v 96,8 %
u pacientl s vyskytem zachvatl méné nez
2 roky proti horsimu vysledku 76,7 % u pa-
cientll s trvanim zachvat( delSim nez 2 roky.
Soucasné autor popisuje, Ze excize hemosi-
derinového prstence méla maly nebo Zadny
vliv na dosazeni bezzachvatovosti [18]. Cap-
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pabianca et al popisuji zkusenost s 35 pa-
cienty s kavernézni malformaci a udavaj,
Ze vsichni pacienti s méné nez 5 zachvaty
nebo s vyskytem zachvatt kratSim nez 1 rok
byli po operaci bez zachvat(l a pacienti s vice
nez 5 zachvaty nebo vyskytem déle nez
1 rok pouze v 62,5 % [19].

V pripadé nasi divky byla délka trvani
zachvatovych projevd méné nez 1 rok s pre-
chodnym bezzachvatovym obdobim, objek-
tivizace jehoZ délky neni mozZna. Nejednalo se
o farmakorezistentni pacientku. Epilepto-
chirurgické odstranéni kavernomu s pfileh-
lym hemosiderinovym lemem a posléze i roz-
sifena lezionektomie byly zvoleny ve snaze
odstranit potencialné vysoce epileptogenni
struktury na zakladé vysledkd peroperacni
kortikografie v komparaci s MRl nélezem
zvétseni a vice denzitniho pravého unku hi-
pokampalniho gyru a amygdaly. Dle histo-
logickych vysledkd se nakonec prekvapivé
jednalo o koincidenci kavernomu s fokalnf
kortikalni dysplazii, kterd byla mimo oblast
jednoznac¢nych makroskopickych struktu-
ralnich zmén souvisejicich s kavernomem
a viditelnych pfi neurochirurgickém vykonu.
Na rozdil od rozsahlych diskusi o nejlepsim
zpusobu terapeutickych feseni kavernomd
se symptomatickymi epileptickymi zachvaty
je ndzor na feSeni symptomatické epilepsie
u pacientd s fokalni kortikdlni dysplazif
mnohem jasnéjsi. Kloss prezentoval soubor
68 déti a adolescentd do 18 let se sympto-
matickou farmakorezistentni epilepsii pfi
fokalni kortikalni dysplazii. Vice nez 2 roky
po operaci bylo dle Engelovy klasifikace
60 % pacientd s vyraznou redukci zachvatd
¢i zcela bez zachvatd (Engel 1,1I), a to i za si-
tuace, kdy vétsina dysplazi byla lokalizovana
extratemporalné [20]. Obdobné vysledky
prezentuji i dalsi autofi a praci je nespocet
[21,22]. Pfipad( koincidence kavernomu,
fokalni kortikdIni dysplazie s epilepsii, které
jsou feseny epileptochirurgicky, neni mnoho.
Nalezli jsme jen piipad 24letého muze s ge-
neralizovanymi symptomatickymi epileptic-
kymi zachvaty s kavernomem a kortikalnf
dysplazii levého temporéiniho laloku, ktery
byl feSen anterolateralni temporalni resekci
a je pooperacné bez zachvatt [23].

Zaveér
V souladu s literdrnimi prameny se domni-
vame, Ze v pfipadech kavernézniho heman-

Obr. 2b. Kavernézni hemangiom typického vzhledu s hyalinizaci sept, loZis-
kové s deposity fibrinu a dystrofickymi kalcifikacemi. Bild hmota zachycena
pfi okraji, nezasahuje mezi vaskularni struktury. Barveni HE, zvétseni 40x.

2c. Oblast bilé hmoty v okrajich kavernézniho hemangiomu s deposity he-

mosiderinu, astrogliézou a velmi pocetnymi ektopickymi neurony se satelito-
zou. Barveni toluidinovou modfi, zvétSeni 200x.

giomu se symptomatickou epilepsif je z hle-
diska terapeutického pfistupu vhodné pfi-
pad posuzovat individudInég, a je-li to moz-
né, pak preferovat neurochirurgické resen.
V Gvahach o vybéru konkrétniho operac-

niho postupu je nutné zohlednit nékolik
faktl. Jednak délku trvani zachvatd, ale
hlavné souvislost klinického a EEG-pocatku
zachvat(l s lokalizaci strukturdini léze na
MRI, CT a eventudlné i dalsich funk¢nich
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a strukturalnich vysetfenich mozku. Pfi ja-
kémkoliv nesouladu dle videoEEG stanove-
ného pocatku zachvatl a lokalizace struk-
turdlini léze pripadné registrace dalsich po-
tencionalné epileptogennich oblasti na MRI
mozku je navic nutné peclivé dosetreni
s realizaci peropera¢ni EcoG ¢i v indikova-
nych pfipadech i invazivniho predopera¢niho
videoEEG. S kalkulaci v3ech vysledkd je pak
v nékterych pripadech indikovano modifi-
kovat rozsah nasledné provedené resekce.
V naSem pfipadé se ndm epileptochirurgic-
kym feSenim s rozsifenou lezionektomii po-
darilo soucasné odstranéni kavernomu, he-
mosiderinového lemu a asociované kortikainf
dysplazie. Pri zpétném posouzeni pfipadu
prispéla dle naseho ndzoru u nasf pacientky
rozsifena lezionektomie vyznamné ke zlep-
Seni nadéje na dlouhodobou pooperacni
bezzachvatovost. K rozpoznani a nasledné-
mu odstranéni s kavernomem asociované
kortikaIni dysplazie vyrazné prispéla pero-
peracni EcoG.
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