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KAZUISTIKA

Neuroendoskopická léčba syndromu
kývavé panenky u supraselárních cyst: 
kazuistika

Neuroendoscopic Treatment of the  Bobble-Head Doll 
Syndrome in Suprasellar Cysts: a Case Report
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Souhrn
Autoři předkládají 4 kazuistiky dětí se supraselární cystou a syndromem kývavé panenky. Ve všech
prezentovaných případech došlo k rozvoji obstrukčního hydrocefalu a v 1 případě k přechodné
těžké poruše vizu. Ve 2 případech byla jako léčebný postup volena neuroendoskopická ventrikulo-
cystostomie, ve zbývajících 2 případech neuroendoskopická ventrikulo-cysto-cisternostomie. V jed-
nom případě bylo po provedení ventrikulo-cystostomie provedeno zavedení cysto-peritoneálního
zkratu pod neuroendoskopickou kontrolou. Léčba vedle k dekompresi cysty ve všech případech
a k ústupu klinických příznaků ve 3 případech. Syndrom kývavé panenky přetrvává u chlapce
s několikaletým prodlením v diagnóze a léčbě. Syndrom kývavé panenky u supraselárních cyst
lze úspěšně terapeuticky řešit neuroendoskopickou ventrikulo-cystostomií nebo ventrikulo-cysto-
cisternostomií. Syndrom kývavé panenky jako vzácná syndromologická jednotka bývá opožděně
rozpoznáván.

Abstract
The authors present 4 case-reports of children with suprasellar cysts and bobble-head doll syndro-
me. Obstructive hydrocephalus developed in all the cases given, and severe transient visual distur-
bance arose in one case. Neuroendoscopic ventriculocystostomy was chosen as a method of the-
rapy in two cases, two other cases underwent neuroendoscopic ventriculocystocisternostomy.
A cystoperitoneal shunt was made under neuroendoscopic control in one patient after perform-
ing ventriculocystostomy. The therapy resulted in the cyst decompression in all the patients, clini-
cal symptoms disappeared in 3 cases. Bobble-head doll syndrome is persisting in a boy with a four
year delay in diagnosis and therapy. Bobble-head doll syndrome in suprasellar cysts can be treated
successfully using neuroendoscopic ventriculocystostomy or ventriculocystocisternostomy. Bobble-
head doll syndrome as a rare syndromological entity is usually recognized with delay.
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Úvod
Syndrom kývavé panenky (SKP), v anglosa-
ské literatuře označovaný jako bobble-head
doll syndrome, označuje rytmický pohyb
hlavou o frekvenci 2–3 Hz. Byl poprvé po-
psán Wilsonem v roce 1941, označení bob-
ble-head doll syndrome však použil až Ben-
ton v roce 1966 [1]. Jedná se o vzácný kli-
nický příznak obvykle sdružený s expanzemi
v oblasti III. komory. Byl pozorován u supra-
selárních cyst, cyst III. komory, při stenó-
zách akveduktu a ojediněle i u tumorů III.
komory nebo malfunkcí zkratu [2,3,4]. Co-
ker [5] a Sharma [6] popisují výskyt SKP
u izolované IV. komory. Bhattacharya et al
[7] popisují SKP u pacienta s diagnostikova-
nou membranózní obstrukcí v distální části
akveduktu. Hottinger-Blanc et al [8] popi-
sují projevy SKP u pacientů s vrozenými vý-
vojovými vadami mozečku. Do současnosti
bylo v dostupné literatuře publikováno
54 případů SKP (graf).

Existují dvě hlavní hypotézy patofyziolo-
gických příčin SKP: podle první vzniká SKP
důsledkem komprese dorzomediálního jádra
talamu, druhá interpretuje SKP jako nauče-
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ný pohybový automatizmus k přechodné-
mu snížení tlaku uvnitř cysty.

Prezentujeme 4 kazuistiky dětí se syndro-
mem kývavé panenky, které byly v průbě-
hu let 1996 až 2005 léčeny na našem od-
dělení a u nichž došlo k ústupu klinických
příznaků po fenestraci supraselární cysty
neuroendoskopickou technikou.

Kazuistika č. 1
10letá dívka byla odeslána na obvodní
neurologickou ambulanci pro rok trvající
rytmické předozadní pohyby hlavou. Osob-
ní anamnéza byla bez pozoruhodností, ve
3 letech věku podstoupila operaci pro di-
vergentní strabizmus. Obvodním neurolo-
gem jí byla nasazena antiepileptická léčba.
Vedlejšími projevy byly epizody nočního
přejídání a enuresis nocturna, které začaly
krátce poté, co se kývání hlavou objevilo.
Dívka přibrala 13 kg.

Vyšetření zobrazením magnetickou rezo-
nancí (MRI), ke kterému byla dívka odeslána
po 12 měsících, prokázalo rozsáhlou suprase-
lární cystu a obstrukční hydrocefalus s charak-
teristickým „mickey-mouse“ tvarem komor

a cysty, pacientka byla poté odeslána na
oddělení dětské neurochirurgie k další léčbě.

V neurologickém nálezu při příjmu byla
mírná hyperreflexie a periodické předozad-
ní kývání hlavou o frekvenci 2–3 Hz, které
se zvýrazňovalo při chůzi. Dívka mohla vě-
domě kývání krátkodobě potlačit, po chvíli
se však znovu objevilo.

Výška pacientky byla 151 cm (85. per-
centil), hmotnost 60 kg (3,38 SDS) a obvod
hlavy 54 cm (80. percentil). Oční pozadí
bylo normální. Neuropsychologické vyšet-
ření prokázalo deficit pozornosti a krátko-
dobé paměti. Pacientka podstoupila rovněž
polysomnografické vyšetření, s nálezem
lehce zvýšené delta aktivity a lehce snížené
non-REM 2 spánkové aktivity. Hladiny hor-
monů a kostní věk byly normální.

Nejprve jsme u dívky provedli neuroendo-
skopickou ventrikulo-cystostomii. Peroperač-
ně jsme zaznamenali defekt septum pellu-
cidum. Kývání vymizelo zcela bezprostřed-
ně po operaci. Na poooperační MRI byla
patrná regrese velikosti cysty i komorové
dilatace. Po 3 týdnech se však kývání zno-
vu objevilo se stejnou frekvencí a intenzi-
tou, bez dalších neurotopických změn. Ven-
trikulo-cysto-cisternostomii nebylo možné
provést pro nepříznivé anatomické poměry
a z nich plynoucí vysoké riziko fatálního po-
ranění a. basilaris. V druhé době jsme pro-
to dívce zavedli cysto-ventrikulo-peritoneální
zkrat Orbis Sigma valve II (Integra Neuro-
sciences) s využitím původního koronálního
návrtu vpravo pod neuroendoskopickou
kontrolou s použitím 1,5 mm optiky z návr-
tu prekoronálně zleva.

Po druhé operaci symptomy téměř kom-
pletně vymizely, 15 měsíců po výkonu pře-
trvává pouze jemné kývání hlavou při roz-
rušení. Kontrolní MRI za 13 měsíců proká-
zala významné zmenšení cysty a perzistující
dilataci postranních komor. V neuropsy-
chologickém nálezu ustoupila porucha po-
zornosti a krátkodobé paměti a dívka do-
sáhla normálních výsledků při opakovaných
neuropsychologických testech.

Kazuistika č. 2
U 11letého chlapce se objevilo kývání hla-
vou ve věku 3 let. O rok později se kývání
zvýraznilo a připojilo se kývání trupem a kon-
četinami. Dítě bylo sledováno obvodním neu-
rologem, neurotopický nález byl normální

Graf. Přehled publikovaných diagnóz syndromu kývavé panenky od roku 1965
do současnosti. Diagnóza arachnoideální cysty ve III. komoře je nahrazována
s nástupem MRI diagnózou supraselární cysty, blíže v textu.
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a psychomotorický vývoj odpovídal věku.
Spádový neurolog hodnotil kývání jako neu-
rotický „tik“, první zobrazovací vyšetření
bylo provedeno u chlapce až v 11 letech. CT
vyšetření prokázalo obstrukční hydrocefa-
lus a dítě bylo odesláno na oddělení dětské
neurochirurgie k dalším vyšetřením a léčbě.

Obvod hlavy byl 55,7 cm (89. percentil,
ale vzhledem k nízkému vzrůstu byl hodno-
cen jako makrocefalie), výška 132,8 cm
(3. percentil) a hmotnost 42,6 kg (75. per-
centil). Chlapec byl relativně ke svému vzrůs-
tu obézní. Hlavou kýval v předozadním
směru, o frekvenci 2–3 Hz, amplituda kývá-
ní se zvyšovala při chůzi. Hladiny hormonů
a kostní věk byly normální.

Provedené MRI vyšetření prokázalo sup-
raselární cystu a mírnou dilataci postran-
ních komor. Na FLAIR sekvencích bylo mož-
né pozorovat proudění moku směřující od
bazilární arterie směrem vzhůru do cysty.

Provedli jsme neuroendoskopickou ven-
trikulo-cysto-cisternostomii. Peroperačně
jsme pozorovali štěrbinový ventilový mecha-
nizmus tvořený arachnoideální membrá-
nou, obkružující bazilární arterií a synchron-
ně s ní pulzující (obr. 1a, b).

Kývání zcela vymizelo bezprostředně po
operaci, nicméně po 3 týdnech se znovu
objevilo ve stejné intenzitě. Pooperační MRI
[9] ukázala zmenšení cysty a zvýšení rych-
losti proudění likvoru ve všech sledovaných
kompartmentech (komora, cysta, cisterna).

Kazuistika č. 3
11měsíční chlapec byl přijat s nálezem su-
praselární cysty a obstrukčního hydrocefalu
na MRI. Prvním příznakem u chlapce byla
makrocefalie, patrná od 7. měsíce života,
o 3 měsíce později se u chlapce objevilo
rytmické kývání hlavou o frekvenci 3–4 Hz
a vyvinul se vysokofrekvenční tremor hor-
ních končetin. Než byl chlapec odeslán ob-
vodní lékařkou k vyšetření na Kliniku dět-
ské neurologie, došlo k čtyřměsíční diagno-
stické prodlevě.

U chlapce jsme zaznamenali makrocefalii
– obvod hlavy byl 49,5 cm (97. percentil),
hmotnost byla 8 kg (6. percentil) a výška
70 cm (10. percentil).

V neurologickém nálezu byla centrální
koordinační a tonusová porucha, psycho-
motorická retardace, tremor horních kon-

četin a předozadní kývání hlavou o frek-
venci 3–4 Hz. Hladiny hormonů byly nor-
mální, oční pozadí bylo bez známek edému
papil.

Na FLAIR sekvencích provedené MRI byl
rovněž prokazatelné proudění – jet směřu-
jící od báze kraniálně směrem do cysty.

Provedli jsme širokou neuroendoskopic-
kou ventrikulo-cystostomii. Do týdne po vý-
konu kývání kompletně vymizelo. MRI kon-
troly prokázaly signifikantní redukci objemu
cysty a mírné zmenšení velikosti komor.
V dalším pooperačním průběhu již nedošlo
k progresi makrocefalie, u chlapce došlo
k pokroku v psychomotorickém vývoji, tč.
přetrvávají pouze známky mírného moto-
rického opoždění.

Kazuistika č. 4
29měsíční chlapec byl přijat pro makroce-
falii a psychomotorickou retardaci při
supratentoriálním hydrocefalu a suprase-
lární arachnoideální cystě. Ve věku 9 měsíců
se u něj objevilo předozadní kývání hlavou.
Ve věku 12 měsíců absolvoval první CT vy-
šetření mozku, které prokázalo supratento-
riální hydrocefalus s dilatací III. komory,

Obr. 1a, b. Ukázka chlopně utvořené arachnoideální membránou obklopující arteria basilaris. Chlopeň se uzavírá
a otevírá synchronně s pulzací arterie. Peroperačně pořízený endoskopický snímek ukazuje chlopeň uzavřenou (a)
a otevřenou (b), (šipky).

a b
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která již dle CT imponovala jako suprase-
lární cysta. Na spádové dětské neurochi-
rurgii byl pro obstrukční hydrocefalus pa-
cientovi zaveden ventrikulo-peritoneální
(VP) zkrat (Medtronic Medium), ale po
6 měsících od operace se kývání zvýraznilo
a připojilo se i kývání trupem. Byla provede-
na MRI. U chlapce se začaly projevovat pří-
znaky těžké poruchy vizu. Byl proveden po-
kus o zavedení cystoperitoneálního zkratu
pod skiaskopickou kontrolou, do cysty se
však drenáž zavést nepodařilo, výsledkem
výkonu bylo zavedení druhého proximální-
ho katétru do postranní komory a vytvoře-
ní duplicitního VP zkratu. V této době byl
chlapec předán do naší péče s již pokroči-
lým poškozením zraku. Při příjmu jsme za-
znamenali výraznou makrocefalii, obvod

hlavy byl 54 cm (3,03 SDS). Hmotnost byla
14,5 kg (60. percentil) a výška 94 cm (60.
percentil). V neurologickém nálezu byla
kvadruhyperreflexie a psychomotorická re-
tardace. Frekvence kývání byla 2 Hz a kývá-
ní přecházelo i na trup a horní končetiny.
Chlapec rozeznával předměty ve vzdále-
nosti cca 1 m. Hladiny hormonů a kostní
věk byly normální, na očním pozadí byly
konstatovány bledé papily bez známek
edému.

MRI potvrdila obrovskou supraselární
cystu působící obstrukční hydrocefalus,
dislokující chiasma a komprimující pons.
Stejně jako u předcházejících pacientů
jsme na FLAIR sekvenci rozeznávali prou-
dění směrem od bazilární arterie do cysty
(obr. 2).

Provedli jsme neuroendoskopickou ven-
trikulo-cysto-cisternostomii. Byla provedena
extrakce jednoho VP shuntu. Peroperačně
jsme pozorovali štěrbinový ventilový mecha-
nizmus při vstupu bazilární arterie do cysty
podobně jako u pacienta č. 2.

Kývání vymizelo bezprostředně po ope-
raci a zrak se u dítěte upravil k normálu.
Kontrolní vyšetření MRI potvrdilo redukci
velikosti cysty, s přetrvávající dilatací komo-
rového systému. S odstupem 1 roku se
u chlapce projevuje jen mírná psychomoto-
rická retardace.

Diskuse
Příčinou vzácných klinických projevů, které
jsou známy jako syndrom kývavé panenky,
jsou ve většině případů supraselární arach-
noideální cysty. Supraselární cysty tvoří cca
11 % všech intrakraniálních arachnoideál-
ních cyst [10]. Jedná se o kongenitální léze,
které se vyznačují expanzivním chováním
a manifestací v dětském věku [11,12]. Jed-
na z častých hypotéz jejich vzniku je pře-
trvávání vývojového intraarachnoideálního
prostoru s jeho následným patologickým
rozšiřováním [13].

V 60. a 70. letech minulého století byla
za příčinu syndromu kývavé panenky nej-
častěji označována cysta III. komory [14–17].
Diagnostickým neurozobrazovacím vyšet-
řením byla tehdy pneumoencefalografie.
Cysty III. komory však nelze odlišit od sup-
raselárních cyst pouze na základě tohoto
zobrazení. Lze předpokládat, že část přípa-
dů popsaných jako cysty III. komory byly ve
skutečnosti cystami supraselárními. S rozší-
řením MRI vyšetřování došlo k signifikant-
nímu nárůstu počtu diagnostikovaných
supraselárních arachnoideálních cyst (graf).
Můžeme se jen domnívat, že některé dia-
gnózy v prvních popsaných kazuistikách by
dnes byly odlišné.

Ve všech 4 případech jsme zaznamenali
prodlení v diagnóze. Pozdní diagnóza u SKP
je častým jevem [14–17,18]. Syndrom ký-
vavé panenky bývá často mylně považován
za důsledek neurotické poruchy, případně
„neurotický tik“, jak tomu bylo v kazuistice
č. 2 [15]. Méně výrazné případy nebývají
vůbec vyšetřeny či rozpoznány. K prodlení
ve správné diagnóze dochází i při použití
adekvátních zobrazovacích vyšetřovacích
metod. Supraselární cysty spojené s hydro-

Obr. 2. Předoperační MRI u pacienta č. 4. Na FLAIR sekvencích je možné po-
zorovat proudění moku směřující od bazilární arterie směrem vzhůru do
supraselární cysty (šipka). 
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cefalem bývají na CT snímcích mylně po-
kládány za zvětšenou III. komoru jako v ka-
zuistice 4 [19].

Delší prodlení ve stanovení správné dia-
gnózy a léčbě může podle některých auto-
rů vést k méně uspokojivým výsledkům ve
smyslu přetrvávání kývání hlavou (kazuisti-
ka č. 2). Mussel et al [20] považují přetrvá-
vající syndrom kývavé panenky po léčbě za
důsledek permanentního poškození stře-
dových struktur způsobeného zvýšeným
intrakraniálním tlakem na struktury v blíz-
kosti III. komory. Pozorovali jsme komplet-
ní ústup syndromu u 2 dětí, u jednoho té-
měř kompletní ústup syndromu a recidivu
u jednoho z léčených dětí. U chlapce, u kte-
rého došlo k recidivě, byla doba mezi obje-
vením se příznaků a léčbou ze všech 4 dětí
nejdelší. Důležitým faktem je, že SKP může
být prvním klinickým projevem středočárové
cystické expanze. Jejím časným rozpozná-
ním můžeme předejít dalším závažným po-
škozením, jako je slepota nebo endokrino-
logické poruchy.

Syndrom kývavé panenky obvykle vymizí
po úspěšné léčbě primární léze. Supraselární
cysty byly před zavedením neuroendosko-
pie léčeny otevřenou marsupializací nebo
event. permanentní ventrikulo-peritoneální
nebo cystoperitoneální drenáží. Ventrikulo-
peritonální drenáž vede k dekompresi po-
stranních komor, a tím i k sekundárnímu
zvětšení supraselární cysty, není proto vhod-
ná. Progredující expanze supraselární cysty
může vést k poškození a v extrémních pří-
padech i k irreverzibilní ztrátě zraku (ka-
zuistika č. 4). Zavedením cysto-ventrikulo-
peritoneálního zkratu obvykle dochází ke
kompletnímu vymizení symptomů SKP (pa-
cientka č. 1). Léčba shuntem je ale zatíže-
na tradičními komplikacemi (infekce, ob-
strukce) a nutností operačních revizí.

V dřívějších pracích byla některými autory
obhajována otevřená transkalózní případ-
ně subtemporální/subfrontální marsupiali-
zace cysty [21]. Pařízek et al [22] uvádějí ve
svém přehledu literatury o SKP nutnost
sekundárního zavedení permanentní dre-
náže po otevřené marsupializaci u 30 % lé-
čených supraselárních cyst. V léčbě cystic-
kých expanzí u dětí se syndromem kývavé
panenky se používaly i perforované siliko-
nové katétry a neuroradiologické intervence.
Neuroradiologickou léčbu mezencefalu

nelze doporučit, vezmeme-li v úvahu mož-
nost nesprávného zavedení pod skia-
skopickou kontrolou (kazuistika č. 4). V po-
sledních 10 letech se prosadily při tera-
peutickém řešení intrakraniálních cyst
neuroendoskopické intervence a získaly na
popularitě pro svou nízkou invazivitu.

Pacienti se supraselárními cystami by mě-
li být odkázáni na neuroendoskopická cent-
ra. Hydrocefalus a cysta mají být léčeny
současně. Je k diskusi, zda nejúčinnější
léčbu představuje ventrikulo-cystostomie
(VC) anebo ventrikulo-cysto-cisternosto-
mie (VCC). Fenestrace vnitřní stěny cysty
do bazálních cisteren je někdy obtížná
a nese riziko poškození neurovaskulárních
struktur paraselární oblasti. Cystická mem-
brána může být silná a operační manipula-
ce musí být prováděna v malém prostoru
kolem cév Willisova okruhu a odstupují-
cích jemných perforátorů. Tento výkon by
měl být prováděn pouze při nízkém ope-
račním riziku.

Decq et al [9] sledovali 2 pacienty se su-
praselární cystou, léčené ventrikulo-cysto-
stomií a ventrikulo-cysto-cisternostomií.
V obou případech dlouhodobá MRI kon-
trola prokázala sekundární uzávěr otvoru
v horní stěně cysty. Po VCC spodní komu-
nikace mezi cystou a cisternou zůstala pa-
tentní. Z tohoto pohledu se jeví VCC jako
radikálnější a lepší způsob léčby tam, kde ji
lze provést.

Existují 2 hlavní teorie vzniku SKP. První
publikovali Russo a Kindt v roce 1974 [23].
Kývání interpretovali jako důsledek tlako-
vého působení abnormálního toku likvoru
na mediální stranu dorzomediálních jader
talamu, odkud se vzruch přenáší na bazální
ganglia a přes tegmentum mesencephali
postupně až na motoneurony krční míchy.
Hypotéza byla testována experimentálně
na 7 makacích, u nichž autoři prováděli ra-
diofrekvenční leze dorzomediálního jádra.
Je ale jasné, že ne každá expanze III. ko-
mory vede ke vzniku syndromu kývavé
panenky. Dalším argumentem proti této
teorii je, že rigidita typická pro extrapyra-
midovou lézi u syndromu kývavé panenky
chybí.

S druhou hypotézou přišli Wiese a spol.
v roce 1985 [24], když prokázali na sek-
venčních metrizamidových cisternogra-
mech lehkou dekompresi cysty po předcho-

zím intenzivním kývání hlavou. Tato teorie
předpokládá existenci štěrbinového chlop-
ňového mechanizmu ve stěně cysty, který
umožňuje rytmickou evakuaci likvoru z cys-
ty při kývavých pohybech hlavy. Existenci
takové chlopně jsme pozorovali u 3 ze
4 našich pacientů.

Na podkladě endoskopického a MRI ná-
lezu tento jev poprvé popsali Santamarta et
al v roce 1995 [25]. Schroeder a Gaab [26]
identifikovali uvedenou chlopeň v arach-
noideální membráně obkružující bazilární
arterii, která svojí pulzací umožňuje perio-
dické otevírání a zavírání chlopně. Tento
mechanizmus hraje pravděpodobně důleži-
tou roli v patofyziologii zvětšování suprase-
lárních cyst. Proudění likvoru od chlopně
směrem do cysty vzhůru lze pozorovat en-
doskopicky nebo rozeznat na FLAIR, resp.
Cine Flow scanech [25–27] (obr. 2). Tento
štěrbinový „ventil“ snad může fungovat
i v opačném směru, a dekomprimovat tak
cystu při kývání hlavou. Není ale jasné, proč
u některých supraselárních cyst dochází
k vývoji syndromu kývavé panenky, a u ji-
ných ne. Podle literárních údajů i našich
zkušeností se SKP objevuje v 10 % až
30 % případech nemocných se supraselár-
ní cystou [28].

Se znalostí mechanizmu štěrbinové chlop-
ně lze kývání rovněž interpretovat tak, že
se jedná o důsledek pulzního zvýšení tlaku
uvnitř cysty a z něho plynoucí dysfunkce
přilehlých motorických drah.

Závěrem lze říci, že z pohledu klinické
praxe se jako nejdůležitější jeví stanovení
správné diagnózy bez prodlení. U suprase-
lárních cyst je terapeutickou metodou prv-
ní volby neuroendoskopické řešení ve spe-
cializovaném centru.
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