KAZUISTIKA

Hemangioblastom kaudy - kazuistika

Hemangioblastoma of the Cauda Equina — a Case Report

Souhrn

Hemangioblastomy jsou vzacné léze, které tvofi 1-5 % tumord michy. Z toho asi tfi
¢tvrtiny jsou intramedularni, v oblasti misniho konu a kaudy jsou sporadické, castéji
v rdmci von Hippel-Lindauova syndromu. Autofi popisuji pfipad muze ve véku 58 let,
ktery trpél radikuldrni bolesti. Magnetickd rezonance ukazala postkontrastné hyperin-
tenznf tumor v Urovni druhého bederniho obratle v oblasti kaudy equiny. Nemocny byl
operovan a tumor odstranén Uplné a vcelku. Histologickym vySetfenim byl prokdzan
hemangioblastom. Zndmky von Hippel-Lindauova syndromu nebyly zjistény. Pacient je
dva roky od operace bez potizi, bez radikularni léze, bez znamek recidivy tumoru na
magnetické rezonanci. Ackoli hemangioblastom kaudy je vzacna pficina lumboischialgif
a radikulopatif, na moznost nddorové etiologie je potfeba pomyslet zvlast pfi atypickém
pribéhu nebo nalezu.

Abstract

Hemangioblastomas are rare lesions, accounting for 1-5% of all spinal cord tumors.
Seventy-five per cent of them are intramedullary. Lesions of the conus medullaris and the
cauda equina are sporadic and typical in von Hippel-Lindau syndrome. We describe the case
of a 58-year-old man presenting with radicular pain. Magnetic resonance images revealed
a hyperintense tumor of the cauda equina. Surgical intervention consisted of an L2 lami-
nectomy and complete en-bloc resection of a reddish-brown, highly vascular lesion. Histo-
pathological study identified it as a hemangioblastoma. Von Hippel-Lindau disease was not
proven. The patient is without pain or radicular lesion and without tumor recurrence two
years after operation. Although cauda equina hemangioblastoma is a rare cause of lumo-
bischialgia and radiculopathy, we should bear it in mind as a possibility, especially when
neurological findings are not typical.

Uvod

Hemangioblastom je definovan jako vy-
razné vaskularizovany tumor dospélych
s vyskytem v mozecku, mozkovém kmeni
nebo miSe, bud jako forma sporadicka,
nebo v souvislosti s von Hippel-Lindauovym
syndromem (VHL). Podle WHO gradingu
je zarazen do I. stupné [1]. Mezi spinél-
nimi nadory se vyskytuji hemangioblas-
tomy vzacné, podle nékterych autord tvori
asi 1,6 az 2,1 % nador( michy [2,3]. Extra-
medulédrni-intraduralni hemangioblas-
tomy jsou vzacnéjsi a zaujimaji asi pétinu
zminéné skupiny nadord. V oblasti kaudy
equiny jsou tyto tumory popisovany velmi
vzacné. Podle nasich znalosti jsou v lite-
ratufe doloZeny pouze kazuistiky a malé
soubory pacientd, nejrozsahlejsi soubor je

v praci Rohdeho et al [3] z roku 1995, ktery
popsal 40 pfipadd, ¢asto ve spojeni s von
Hippel-Lindauovou chorobou. V nasi praci
uvadime pfipad muze, kterého jsme Iécili
pro sporadicky hemangioblastom kaudy.

Kazuistika

Anamnéza

Obézni muz, 58 let, asi tfi mésice pozoro-
val bolest v kfiZi, kterad se pfi delSim stoji
propagovala po zevni strané stehna vlevo
a horsila se i zvysenim nitrobfisniho tlaku.
VlezZe se bolest v dolnf koncetiné vzdy vy-
razné zmensila.

Objektivni nalez
Klinicky byl bez jasné korenové léze, mél
nizsi reflexy L2/4 oboustranné, lehkou
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dysestezii na zevni strané levého stehna
v proximalni ¢asti dermatomu L5.

Graficka vysetreni

Podle MR se jednalo o intraduraini ovoidni
tumor v urovni L2/3, homogenni, izoin-
tenzni s michou v T1 nativnich obrazech,
vyrazné se sytici po poddani paramag-
netické kontrastni latky (MAGNEVIST,
in. Bayer Schering Pharma AG, Ber-
lin, BRD). V T2 vazenych skenech byly
patrné Siroké tocité intradurdini cévy
v okoli tumoru, beze zmén na skeletu
(obr. 1, 2).

Operace
Operacnim pristupem byla laminekto-
mie L2. Z podélné durotomie jsme re-
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vidovali kofeny kaudy, mezi kterymi se
proplétala hadovité stocend silna céva ob-
toCend dvéma korfenovymi vldkny. Tumor
jsme nevidéli. Lehkym tahem za patolo-
gickou cévu se v kaudalnim okraji duroto-
mie objevil okraj ovoidniho tumoru, ktery
se pak podafilo volné presunout do ope-
racnf rany. Nador byl hnédocerveny, jasné
ohraniceny, na dotek krvacivy (obr. 3).
V durdlnim vaku se volné pohyboval fi-
xovan pouze patologickymi cévami a ke
tfem nervovym kofenlm, z nichZ jeden
se v tumoru ztracel. Zbylé dva koreny ob-
tacely Siroké vyvrtkovité stocené cévy Us-
tici do tumoru. Cely stoceny Utvar byl po-
dobny pupecniku. Po preparaci nervovych
korenl, uzavéru a preruseni zivicich cév
byl nddor resekovan v celku spolu s kofe-
nem v ném koncicim. Krevni ztrata byla do
100 ml. Na fezu byl tumor Zlutocerveny,
homogenni.

Histologicky nalez

Tumor velikosti 1,5 x 0,8 x 0,4 cm. Stro-
malni buriky byly pozitivni s protilatkou
proti S100 proteinu a CD34 negativni,
coZ svédci pro hemangioblastom (obr. 4).

Pooperacni priibéh

Nemocny byl propustén sedmy poope-
racni den, zcela odeznély plvodni bo-
lesti, trvala lehkd dysestezie v malém
okrsku na anterolaterdini strané le-
vého stehna neodpovidajici ani area
radicularis, ani area nervina. Dokon-
¢enim diagnostiky byla vylou¢ena von
Hippel-Lindauova choroba (VHL), gene-
tické vysetieni provedeno nebylo. Kon-
trolni MR dva roky po vykonu vyloucila
recidivu nadoru, pacient je bez bolesti,
bez kofenové léze, trva lehka hypeste-
zie ve vySe zminéném okrsku na levém
stehné.

Diskuze
Misni tumory tvori asi 15 % neoplazmat
centrélniho nervového systému (CNS),
ztoho 10 % tumord je v oblasti konu mis-
niho a kaudy [2]. Primarni tumory kaudy
jsou vzacné, prevazné se v této oblasti vy-
skytuji spise ependymomy a meningiomy.
Presné udaje o incidenci hemangioblas-
tomU chybi, a to jak u tumord ve spora-
dické formé, tak ve spojitostis VHL[1]. He-
mangioblastomy, svym chovanim benigni
nadory, tvofi asi 1,6 az 2,1 % vsech mis-
nich tumord, z toho 21 az 28 % lokali-
zovanych intraduralné-extrameduldrné

Obr. 1. MR T2WT a T1WT s kontrastem, sagitalni rovina.

a 9-13 % [4,5] z této skupiny je v ob-
lasti kaudy. Ve spojeni s VHL chorobou
je asi 30 % spindlnich hemangioblastomd
[5], v oblasti kaudy je vyskyt s VHL cas-
1&j3i [3,6,7,8]. Obycejné se vyskytuji u do-
spélych, vyskyt u zen i muzd je priblizné
shodny [1,7].

Von Hippel-Lindaulv syndrom je auto-
zomalné dominantnionemocnénisinkom-
pletni penetranci (MIM*193300) s proka-
zanou LOH (loss of heterozygosity) mutaci
von Hippel-Lindauova genu na kratkém
raménku chromozomu 3 (3p25-26) [8].
Tento gen, tumor supresor, koéduje pro-
tein (VHLp), ktery se v komplexu s dal3imi
proteiny elongin B a C a cullin CL2 ucastni
elongace pfi transkripci. Defekt VHLp
pravdépodobné zpdsobi poruchu v bu-
nécném cyklu a zvyseni nékterych signal-
nich molekul, jako napfiklad vaskularniho
endotelidlniho rdstového faktoru (VEGF)
[9,10], ktery je prokazovan ve stromalnich
burikdch hemangioblastomu a jehoZ ak-
tivita vysvétluje i vyraznou vaskularizaci
téchto tumord [7].

Onemocnéni VHL je charakterizovano
intrakranidlnimi a intraspindlnimi heman-
gioblastomy, casto vicecetnymi, lézemi
v oblasti sitnice, cystickymi lézemi led-
vin, jater, pankreatu a nadvarlat, benig-
nimi i malignimi rendlnimi tumory. V ob-
lasti CNS jsou tumory nejcastéji v oblasti
mozecku, zejména cystické, méné casto
v mise a kanalu patefnim, obycejné so-
lidni, zfidka se pak vyskytuji supratento-
rialné. Podle literarnich udaja [1,6,7] je
vék pacientl v dobé klinickych projevi
tumoru v pfipadech s VHL o dekddu nizsi

(prtimérné 36 let) nez u pacientd se spo-
radickym hemangioblastomem.
Senzitivni a v nékterych pfipadech
i dostatecné specifickou diagnostickou
metodou je MR s podanim kontrastni
latky v T1 véZzeném case (obr. 1, 2). Te-
rapeutickou moznosti volby je kompletni
resekce nadoru, kterd je kurativni. Do-
porucovana je resekce en bloc, pro-
toze intralezionalni resekce vede k pro-
fuznimu krvaceni i u drobnych nador
[5,11]. Proto néktefi autofi doporucuji
predoperacni selektivni spindlni angio-
grafii a embolizaci, coz ma nepochybné

Obr. 2. MR T1WT s kontrastem,
axialni rovina.

Obr. 3. Peroperacni foto — tumor.
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vyznam zejména u intrameduldrné lo-
kalizovanych tumort [8,12]. Angiogra-
fie maze v rdmci diferencialni diagnos-
tiky odlisit drobné hemangioblastomy od
durdinich arterio-vendznich malformaci
[12]. Jini autofi povazuji MR diagnostiku
za dostatec¢nou [7] a angiografii nepro-
vadéji, ackoli maze pomoci i v planovani
operacni strategie.

Cévni zéasobeni kaudy a filum termi-
nale je z povodi a. spinalis anterior, odtud
je i dominantni zdsobeni nadord kaudy
[7,8]. Hemangioblastomy v oblasti kaudy
maji plvod pravdépodobné v nervovém
kofeni.

V rozhodnutf o radikalité resekce posti-
Zeného nervového kofene muize pomoci
i peropera¢ni EMG, zejména u pacientt
s parcidlnim motorickym deficitem [7].

V popisovaném pfipadé jsme spolé-
hali na MR vy3etfeni, které ukazalo pa-
tologické cévy i tumor, necekali jsme ale
jeho velkou pohyblivost, jeZz byla mini-
malné o jeden segment (pfi MR za télem
L2, peroperacné v Urovni L3). S podob-
nym popisem mobility nddoru kaudy
jsme se v ndm znamych literarnich zdro-
jich nesetkali. Vysvétlujeme si jej zmé-
nou vztahu polohy kaudy vici skeletu pfi
prevedeni pacienta z polohy na zadech
béhem MR, kdy byla patef v mirné hy-
perlorddze vici pacientové neutrdlni po-

Obr. 4. Histologie — hematoxylin-eosin, 100krat.

loze ve stoji, do polohy s vyrovnanou be-
derni lordézou pfi operacni poloze na
bfise, kdy napnutim kaudy mohlo dojit
k lehké dislokaci tumoru kaudalné. Proti
tomu v souhlase s literarnimi Udaji o so-
litdrnich hemangioblastomech byl nas
pacient v paté dekadé Zivota a VHL syn-
drom nebyl prokazan.

Ve shodé s publikovanymi pracemi byly
i symptomy, kterymi se tumor u popiso-
vaného pacienta projevil. Bolesti zad a ra-
dikuldrni bolesti v dolni koncetiné jsou
uvadény u vice nez poloviny pacientd [7].
Nenasli jsme literdrni tdaj o zménach po-
tizi se zménou polohy téla, u naseho pa-
cienta si tento stav vysvétlujeme vyse po-
psanou pohyblivosti tumoru. Proti dosud
publikovanym uUdajdm nas pacient nemél
motorickou nebo senzitivni kofenovou
[ézi ani sfinkterové poruchy, ackoli ner-
vovy deficit je uvadén relativné casto
(az v 44 %) [5,7,8].

Progndéza je po kompletni resekci vy-
bornd, recidivy tumoru se vyskytuji pouze
u pacientll s ponechanou ¢asti tumoru
nebo pfi viceCetném postiZeni pfi VHL syn-
dromu [1,7]. RGst nddoru byva obycejné
pomaly, ve Wanebové praci [13] jsou do-
konce popsany hemangioblastomy pfi
VHL syndromu s dlouhou periodou za-
staveného rdstu tumoru bez progrese
symptomu.

Zavér

Hemangioblastomy kaudy equiny mohou
byt bezpe¢né odstranény ve vétsiné pri-
padd, zvlast pfi zachovani zésady resekce en
bloc. K dosazeni kompletni resekce je viak
potieba obétovat nervovy koren, ze kterého
hemangioblastom vychazi. Viyjimkou muze
byt potfeba zachovani motorické funkce
postizeného korene. Tehdy je mozné pa-
cienta sledovat, protoze rtst tumoru je oby-
Cejné velmi pomaly. Obecné Ize konstato-
vat, ze hemangioblastom kaudy by mél byt
resekovan vzdy, kdyz prokdzeme souvislost
S prezentovanymi symptomy.
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