KRATKE SDELENI

Hemangioblastom a jeho |é¢ba pomoci

Leksellova gama noze

Hemangioblastoma and its Treatment Using Leksell Gamma Knife

Souhrn

V letech 1993-2006 bylo na nasem pracovisti lé¢eno 15 pacient s hemangioblastomem pro-
stfednictvim radiochirurgického zakroku Leksellovym gama nozem. Soubor tvofilo 8 muz
a 7 zen ve véku 14-72 let (pramér 39 let). U 9 pacientl slo o hemangioblastomy asocio-
vané s von Hippel-Lindauovou chorobou, u 6 pacientd o hemangioblastomy sporadické.
U 6 nemocnych se jednalo o hemangioblastom solitarni, u 9 o vicecetné. Celkem bylo 0za-
feno 43 loZisek o prlmeéru 2-30 mm (primér rozmeérl lozisek 10,7 mm). Aplikovana dav-
ka ionizujictho zéfeni na periferii byla v prdméru 18,8 Gy (rozmezi 9-22 Gy, median 20 Gy),
maximalni dévka do centra tumoru byla v prdméru 35,4 Gy (rozmezi 20-44 Gy, median
36). Kontrolni vy3etfeni s odstupem 11-120 mésicl (priimér 55 mésicl, median 48 mésicd)
mélo 13 pacientd. U 10 pacientl byla zaznamendéna stabilizace nebo zlepseni klinického
stavu, u 3 nemocnych doslo k jeho progresi (23 %). 11 ozarenych loZisek zregredovalo, 14 0za-
fenych loZisek bez zmén ve velikosti, tzn. u 80,6 % lozisek (25 z 31 kontrolovanych loZisek)
bylo dosazeno lokaIni kontroly. 6 tumor( zprogredovalo (2 loziska progrese solidni slozky,
4 loziska progrese slozky cystické — u 3 provedena stereotakticka aspirace obsahu cysty, 1 vy-
Zadovalo mikrochirurgickou resekci). 1 pacient zemrel 8 let po radiochirurgické 1écbé na
extrakranialni organové komplikace souvisejici s von Hippel-Lindauovou nemoci. Radiochirur-
gicka lécba u hemangioblastomU se ukdzala byt jako vhodnd a efektivni pro pacienty se so-
litdrnimi, ale i viceCetnymi hemangioblastomy malé a stfedni velikosti s dobrou klinickou
odpovédi a s nizkym rizikem komplikaci.

Abstract

Between 1993 and 2006, 15 hemangioblastoma patients were treated at our department
with the use of stereotactic radiosurgery. The group consisted of 8 men and 7 women
aged between 14 and 72 years (mean age being 39 years). In 9 patients hemangioblasto-
mas were associated with von Hippel-Lindau disease; in 6 patients sporadic hemangio-
blastomas were diagnosed. Solitary hemangioblastomas were detected in 6 multilocular in
9 patients, respectively. A total of 43 hemangioblastomas with a diameter ranging from
2 to 30 mm (the mean diameter being 10.7 mm) were irradiated. The mean tumour mar-
gin dose was 18.8 Gy (ranging from 9 to 22 Gy, the median being 20 Gy), the maximum
dose into the tumour centre was 35.4 Gy (ranging from 20 to 44 Gy, the median being
36). For 13 patients, post-op follow-up results were obtained within 11 to 120 months
(with the mean of 55 months and the median of 48 months). Stabilisation or improvement
of clinical status was recorded for 10 patients, progression occurred in 3 patients (23 %).
Among the irradiated tumours, 11 regressed and 14 showed no change in diameter, i.e.
local control was attained in 80.6 % of tumours (25 out of the 31 controlled tumours). 6 irra-
diated tumours progressed (of which 2 due to solid part progression and 4 due to cystic
part progression: stereotactic punction was performed in 3 and open neurosurgery in 1 of
the 4 tumours, respectively). One patient died of extracranial organ complications associa-
ted with von Hippel-Lindau disease. Radiosurgical treatment of hemangioblastomas pro-
ved effective in patients with both solitary and multiloculary small or middle size heman-
gioblastomas, with a good clinical response and a low risk of complications.
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HEMANGIOBLASTOM A JEHO LECBA POMOCI LEKSELLOVA GAMA NOZE

Uvod

Hemangioblastom (HGB), téZ angioretiku-
lom nebo Lindalv nador, je benigni tumor
s prevazujicim vyskytem v CNS. Jedna se
0 tumor pomeérné vzacny, ve skupiné vsech
mozkovych nadorl je zastoupen asi 1 az
2,5 % [1].

Hemangioblastom se vyskytuje bud'spo-
radicky (asi v 80 %) nebo ve spojitosti
s von Hippel-Lindauovou chorobou (VHL).
VHL je autosomdlné dominantni onemoc-
néni s incidenci pfiblizné 1/36 000. Je
zpUsobeno defektem tumor supresoro-
vého genu VHL (dosud je identifikovano
asi 300 rlznych mutaci) lokalizovaného na
chromozomu 3p26—p25. Ztrata produktu
genu VHL (proteinu VHL) mGze nasledné
vést k tomu, Ze v normoxickych podmin-
kach dojde ke zvysené expresi hypoxii in-
dukovanych proteind (jako je napriklad vas-
cular endothelial growth factor — VEGF),
o ¢emz vypovida i hypervaskularizace tu-
morU asociovanych s VHL. Pro VHL je ty-
pickd pfitomnost mnohocetnych heman-
gioblastomt v oblasti mozku, michy nebo
sitnice. Dalsim charakteristickym rysem
této choroby je vyskyt cystického postizeni
parenchymatdznich organd (ledviny, pan-
kreas, jatra), u nemocnych je mozné také
laboratorné zachytit polyglobulii v ddsledku
nadprodukce erytropoetinu burkami tu-
moru. Pacienti s VHL predisponuji téz k vys-
simu vyskytu feochromocytomu a karci-
nomu ledvin, proto je nutné u téchto
nemocnych dUsledné provadét screenin-
gova vysetreni (ultrazvuk brisnich organt
je doporucovan minimalné 1 az 2krat za
rok) se zaméfenim na postizeni témito
zhoubnymi tumory. Pokud je pozitivni ro-
dinny vyskyt hemangioblastomu v oblasti
retiny anebo centraini nervové soustavy,
k diagndze VHL onemocnéni postacuje prd-
kaz 1 loZiska hemangioblastomu a 1 vis-
ceraini léze [2]. Bez rodinného vyskytu je
k diagndze postacujici prikaz 2 a vice
hemagioblastom( anebo 1 hemangioblas-
tomu a 1 visceralni léze [3].

Vzhledem k tomu, ze VHL patfi k one-
mocnénim s predispozici ke zvySenému
vyskytu zhoubnych nadord, stala se dnes
DNA analyza (stejné tak jako screeningova
vysetreni) soucasti klinické praxe a gene-
tické testovani u VHL se béZzné provadi.
Mimo jiné i diky molekularni diagnostice

VHL se méni i celkova léCebna strategie
tohoto onemocnéni [4-10].

Hemangioblastom CNS je nejcastéji lo-
kalizovan v mozecku, zvIasté pak jedna-li
se 0 hemangioblastom sporadicky. Déle,
zejména u pacientl s VHL, se mlze na-
chazet v mozkovém kmeni, mise, ale i sup-
ratentorialné (pomérné vzacné). Jedna se
prevazné o tumor solidni, mlze byt téz
tvoren cystou se sténou sloZzenou z vrstvy
astroglie a drobnym angiomem umisté-
nym na sténé cysty. Pokud jde o diagnos-
tiku, v pfipadé VHL se mUze jednat o né-
hodny nalez pfi screeningu pacientt s pr-
votnimi priznaky mimo centrani nervovy
systém. U sporadickych forem je pak
spektrum klinickych pfiznak Sirsi. Pri ob-
vyklé lokalizaci v zadni jdmé jsou domi-
nantnimi priznaky vertigo, cefalea (nékdy
z rychlého narstu nitrolebni hypertenze),
poruchy taxe [8,9,11-14].

Vhodnou zobrazovaci metodou heman-
gioblastomu, je kombinace vysetfeni mag-
netickou rezonanci (MRI) spolu s angio-
grafickym vysetfenim (DSA). Na MRI se
hemangioblastom zobrazuje jako expan-
zivni, cystické loZisko s nidem solidni tkané
uvnitr cysty, ktery vyrazné zvysuje signal
po aplikaci kontrastnf latky. Obecné plati,
Ze nador je nejprve drobnéjsi a solidni se
sytym postkontrastnim zvyraznénim. Po-
zd&ji se vytvari cysticka slozka s typicky
snizenou intenzitou signdlu na T1 vaze-
nych obrazech a vysokym signdlem na T2
vazeni. Je-li hemangioblastom solidni, pak
je nékdy obtizné jej odlisit od jiného pa-
tologického procesu, a proto je vhodné
doplnit jesté angiografické vysetieni, na
kterém se typicky zobrazuje hypervasku-
larizovany nadorovy nidus [15,16].

Materialy a metody

Lécba pacientd s hemangioblastomy se
uskutecnila od 2/1993 do 11/2006 na od-
déleni stereotaktické a radia¢ni neurochi-
rurgie Nemocnice Na Homolce v Praze
Leksellovym gama nozem model C (Elekta
Instruments AB, Stockholm). K hlavé pa-
cientd byl nejdrive pfipevnén v lokalni
anestezii stereotakticky ram. Poté se pa-
cienti podrobili centra¢nim zobrazovacim
metodam. U vétdiny pacientd byla jako
planovaci centra¢ni metoda pouZzita MRI
(13 nemocnych MRI, u 2 CT). Snimky po-

fizené touto metodou byly nasledné pro-
stfednictvim interni pocitacové sité pre-
neseny do planovaciho softwaru.

Soubor pacientt

Radiochirurgické lécbé Leksellovym gama
nozem se podrobilo 15 pacientt (tab. 1).
Soubor tvofilo 8 muzl a 7 zen, vékové
rozmezi pacientl bylo 14-72 let (prG-
mérny veék 39 let). U 9 pacientt slo o he-
mangioblastomy asociované s von Hip-
pel-Lindauovou chorobou, u 6 pacientd se
jednalo o hemangioblastomy sporadické.
U 6 nemocnych se jednalo o HGB soli-
tarni, u 9 o vicecetné. 11 pacientt se pred
radiochirugickym zakrokem podrobilo neu-
rochirurgickému vykonu otevienému,
1 z nich prodélal téZ zevni frakcionovanou
radioterapii. U 4 pacientl bylo ozareni
gama nozem primarnim zpUsobem lécby
(u 1 z téchto nemocnych se jednalo o re-
tindlni HGB a indikace k radiochirurgické
lécbé byla zvolena po dohodé s oftalmo-
logy, 2 pacienti byli kontraindikovani
k otevienému zakroku pro nevhodnou lo-
kalizaci loZisek v mozkovém kmeni nebo
v jeho bezprostredni blizkosti, posledni
pacient byl primarné doporucen k ozareni
na zakladé podrobného diagnostického
vysetfeni véetné MRI a DSA s typickym
obrazem pro hemangioblastom).

Celkem bylo ozareno 43 loZisek (32 so-
lidnich, 11 cystickych), o pramérech v roz-
mezi 2-30 mm (prdmérny rozmér loZi-
sek 10,7 mm). Aplikované davky ionizu-
jictho zafeni se na periferii objevovaly
v priméru 18,8 Gy (v rozmezi 9-22 Gy,
median 20 Gy) na 45-80 % (primér
54,1 %, medidn 50 %) izoddzy, maxi-
malni davky do centra tumoru se pohy-
bovaly v prameéru 35,4 Gy (v rozmezi 20 az
44 Gy, median 36 Gy). Pro volbu davky je
urcujici objem nadoru, jeho histologicky
typ, vzdalenost od pfipadnych okolnich
kritickych struktur a pfipadna predchozi
radioterapie.

Klinické pfiznaky

37 z 43 ozarovanych loZisek (86 %) bylo
lokalizovano cerebeldrné, 1 se nachazelo
v mozkovém kmeni, 2 supratentorialné.
U 2 pacientl (3 loziska) byly ozareny re-
tindlni hemangioblastomy.
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Tab. 1. Soubor pacientl, rozméru loZisek a aplikovanych davek.

Celkem

1. 12+ 13 14. 15.

10.

*

6.7

Pacient
VHL

(o]

extrakranidlni postizeni

multilok.

43

10

celk. pocet ozarenych loz.

pocet zareni

19
37

10

cerebellum

supratent.

mozk. kmen

retina

30
pramér 10,7

predchozi operace

16
50

16
50
38
19

18
50
40

17
50
36

2-6
50
44
22

30
50
34
17

2-5,5

20
50
30
15

12
45-50

10-14

9-9,5
50
44
22

22
55

10-15
50-80
28-32

4-12 2-13,5

50-80
25-40

velikost loZisek (mm)

izodoza (%)

54,1

primér 35,4

o

pramér

80
21,6-25

50
34
17

60
35

34

20-25

30,9

davka do centra (Gy)
davka na okraj (Gy)

pramér 18,8

17

20

18

17,3-20

9-12,5

14-22 17

19,6

20

* pacient po predchozi zevni radioterapii mozku — adekvatné redukovana davka,; t pacienti IéCeni v roce 2006, dosud nekontrolovani.

Obrazova cast I. — Pacient s vicecetnymi hemangioblas-
tomy zadni jamy lebni lé¢enymi radiochirurgickym za-
krokem Leksellovym gama nozem.

Obr. 1. 2 hemangioblastomy zam’ja’my lebni - centra¢ni
MRI — SE (sekvence) T1-vazeny obraz po aplikaci kon-
trastni latky — pfed iradiaci gama nozem (2001).

Obr. 2. Stejna loziska 3 roky po ozéareni — kontrolni MRI
— SE T1-vadZeny obraz po aplikaci kontrastni latky — s je-
jich patrnou regresi (2004).
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Obrazova ¢ast ll. — Pacient s hemangioblastomem tem-
poralné vlevo v blizkosti lll. komory lé¢enym radiochi-
rurgickym zakrokem Leksellovym gama nozem s dete-
kovanou progresi cystické ¢asti tumoru a s jeji nasled-
nou stereotaktickou punkci.

<< Obr. 3. Hemangioblastom - centra¢ni CT postkon-
trastni snimek pred iradiaci Leksellovym gama nozem
(1993).

# Obr. 4. TotéZ lozisko 3 roky po ozéfeni — kontrolni
MRI - SE T1-vazeny obraz po aplikaci kontrastni latky —
patrnd progrese cystické slozky tumoru spolu se zre-
gredovanou solidni ¢asti tumoru (1996).

Y Obr. 5. Stejné lozisko 7 let po ozafeni — kontrolni MRI
- SE T1 po aplikaci kontrastni latky — po provedeni ste-
reotaktické punkce cystické casti s jejim zmensenim
a patrnou sytici se zregredovanou solidni sloZzkou (2000).

1. VHL. U 9 pacientd s VHL, kteff byli
|éCeni na nasem pracovisti, pfichazelo
8 s anamnestickymi Udaji poukazujicimi na
extracerebralni postizeni. U vsech téchto
nemocnych bylo detekovéno postiZen ji-
nych orgdnd (pankreas, ledvina, micha,
retina). U 2 pacientd se jednalo o retindln{
hemangioblastomy, u jednoho z nich se
klinicky objevilo zhorseni vizu levého
oka, u druhého rozmazané vidéni spolu
s pretrvavajicim vertigem a instabilitou
z dob z pfedchoziho postizeni mozecku.

U 5 nemocnych s VHL byla ozérena pou-
ze cerebelarni loZiska, 1 z nich byl asymp-
tomaticky (odhaleno v ramci screeningo-
vého vysetfeni mozku), u 4 zbyvajicich
dominovaly v pofadi tyto pfiznaky: cefa-
lea, instabilita, vertigo, ataxie. Co se tyce
2 zbyvajicich pacientt s VHL, u jednoho
z nich byl lécen tumor lokalizovany v ob-
lasti prodlouzené michy, klinicky u ne-
mocného dominovaly pfiznaky souvisejici
s postizenim orgdnt mimo centralni ner-
vovy systém (bolesti bficha, zvraceni) a lo-

Zisko bylo odhaleno v ramci screeningo-
vého vysetfeni mozku, u dalSiho nemoc-
ného byla lé¢ena cerebelarni loZiska spolu
s tumorem lokalizovanym supratento-
ridlné, klinicky se manifestujici Upornou
cefaleou.

2. Sporadicky HGB. 5 z celkového
poctu 6 pacientl se sporadickym HGB se
v minulosti podrobilo otevienému neu-
rochirurgickému vykonu. U 3 z nich bylo
ozafovano reziduum tumoru, u 1 se obje-
vila recidiva a u 1 nemocného $lo o nalez
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novy. Zbyvajici 1 pacient, ktery nebyl v mi-
nulosti léc¢en, byl diagnostikovan na za-
kladé objeveni klinickych pfiznakl (pre-
kolapsové stavy, vertigo, pady) a nasledné
provedeném diagnostickém vysetieni mag-
netickou rezonanci a vysetfeni angiogra-
fickém s typickym obrazem pro heman-
gioblastom. Klinické pfiznaky u pacientd
|é¢enych se sporadickym HGB korelovaly
s lokalizaci patologickych loZisek. U 5 pa-
cientd se jednalo o cerebelarni HGB
(u 4 z nich odpovidal neurologicky nélez
mozeckové symptomatologii — v poradi:
cefalea, vertigo, nestabilita s pady, ata-
xie, zvraceni, jeden z téchto nemocnych
byl asymptomaticky a diagnostikovan byl
v rdmci pooperacniho kontrolniho vy3et-
feni). U zbyvajictho 1 pacienta se supra-
tentoridlné lokalizovanym HGB byla za-
Znamenana progrese pravostranné hemi-
parézy, alterace chlize, zarazy feci.

Vysledky

Kontrolnf vy3etfeni s odstupem 11-120 mé-
sica (pramér 55 mésicd, median 48 mé-
sicit) mélo 13 pacientd. 4 vykazovali
znamky klinického zlepseni, u 6 byl kli-
nicky nalez stabilni. U 3 nemocnych (23 %)
jsme zaznamenali progresi klinického stavu
(u 2 kvuli progresi cystické slozky tumoru,
u 1 pak kvali progresi solidni ¢asti loziska).
Kolateralni edém se pfi kontrolnich vy-
Setfenich objevil u 3 pacientl v rozmezi
3, 7 a 11 mésicl po ozéfeni a vyzadal si
u vdech nemocnych antiedematozni te-
rapii kortikoidy. K radionekréze nedoslo
u zadného pacienta. Vzhledem k tomu,
Ze ke kolateralnimu otoku doslo u 3 lozi-
sek z 31 sledovanych, predstavuje riziko
této komplikace 10 %. 1 pacient zemrel
8 let po radiochirurgické 1é¢bé na orga-
nové komplikace spojené s VHL. Nova lo-
Ziska se v prabéhu kontrolnich vysetreni
objevila u 5 pacientl v rozmezi 2-60 mé-
sict po lé¢bé (primér 22,5 mésicl, me-
didn 19 mésict). 4 z nich byli nemocni
s VHL, 1 se sporadickym HGB.

Velikost lozisek

11 ozérenych loZisek zregredovalo (obr. 1
a 2), 14 ozarenych lozisek bylo bez zmén
ve velikosti, tzn. u 25 z 31 kontrolova-
nych lozisek, tedy u 80,6 % loZisek, bylo
dosazeno lokalni kontroly. 6 loZisek

zprogredovalo: 2 loZiska vykazovala
znamky progrese solidni slozky tumoru.
U 4 lozisek (obr. 3-5) byla detekovana
progrese slozky cystické, u 3 z nich byla
provedena stereotakticka aspirace obsahu
cysty s tim, Ze u 2 takto invazivné léce-
nych loZisek byla v pribéhu nésledujicich
kontrolnich vy3etfeni zaznamenana lokalni
kontrola rdstu. 1 takto zprogredované lo-
Zisko vyzadovalo otevieny mikrochirur-
gicky zakrok.

Diskuse

Chirurgicky otevieny vykon, jehoz cilem
je odstranéni tumoru (totdlni resekce), je
(u solitarnich hemangioblastomd) meto-
dou kurativni. Mikrochirurgicka technika
umozniuje obvykle totdlni exstirpaci tu-
moru, zejména u cystickych forem [8].
Uspéch lé¢by v3ak zalezi na lokalizaci tu-
moru, jeho velikosti, pfitomnosti cysty
a charakteru vaskularizace (solidni heman-
gioblastomy muze byt obtizné takto lécit
pravé pro jejich hypervaskularizaci) [14,17].
Jinak je tomu u vicecetnych hemangio-
blastomU. Pacient s VHL je obtizné léci-
telny vzhledem k mozné pfitomnosti vét-
$tho poctu loZisek v mozku a ¢astym obje-
venim loZisek novych. Nezfidka je takovy
pacient operovan opakované s kumula-
tivnim rizikem vyskytu komplikaci, jako je
krvaceni, infekce, ¢i riziky spojenymi
s uzitim celkové anestezie. Stavy spojené
napfiklad s hydrocefalem a znamkami
nitrolebni hypertenze, stejné tak jako lo-
Ziska vétSich rozmér(, jsou operovany
bezodkladné.

Za dalsi mozny terapeuticky zasah lze
povazovat predoperacni endovaskularni
embolizaci solidni ¢asti tumoru [18,19],
kterd muze vést dle nékterych autord k re-
dukci vaskularizace tumoru a naslednému
snizeni krevnich ztrat v pribéhu jeho re-
sekce. Pravé u vysoce vaskularizovanych
¢i vétsich tumord je nutné zohlednit riziko
krvaceni. Jsou uvadény i priklady spon-
tanniho krvéaceni z loziska. Zakrvaceni z lo-
Ziska je mozné, ale jeho pravdépodob-
nost je uvadéna jako pomérné nizka. U tu-
morl pod 1,5 cm je riziko spontanni
hemoragie v podstaté minimalni. Ve studii
zabyvajici se rizikem krvaceni z heman-
gioblastomt byla u 277 pacientt s HGB
v CNS zaznamenano 7 pfipadd spontan-

niho krvaceni. Jako primérna hodnota
rozmér( lozisek se zaznamenanym krva-
cenim byl uvadén prdmér 3 cm. Ac je ri-
ziko spontanniho krvaceni nizké, presto
je nutné na tuto komplikaci myslet ze-
jména u tumor0 vétsich rozmérl [20].

Co se tyce radiochirurgického zakroku,
jevi se tento zpUsob lécby vhodny pro pa-
cienty s vicecetnymi hemangioblastomy,
protoze v prabéhu 1 procedury Ize zalé-
Cit i nékolik loZisek najednou. | kdyzZ je po
radiochirurgické lécbé dosazeno kontroly
rlstu u vétsiny hemangioblastomd, pro-
gndza pacientt zejména s VHL syndromem
Casto zavisi na progresi projevi onemoc-
néni mimo centralni nervovy systém (kar-
cinom ledviny je nékterymi autory uva-
dén jako hlavni pficina smrti u pacientt
s VHL) & progresi novych intrakranidlnich
lozisek [8,21]. Zakrok gama noZem je
mozné také indikovat u loZisek lokalizo-
vanych v elokventnich oblastech CNS.
Tumory vétsich rozmérl (zhruba nad 3 cm)
viak pro tuto metodu nejsou vhodné.
Horsi vysledky byly zaznamenany pfi ra-
diochirurgické lé¢bé u objemnéjsich lozi-
sek, u kterych byla s ohledem na vétsi roz-
mér aplikovadna nizsi davka [22]. Proble-
matické mohou byt také objemné cysty
u cystickych hemangioblastomd. V tako-
vém pfipadé je u nékterych pacientd
moznd stereotaktickd aspirace cystického
obsahu a iradiace kolabované stény cysty.
Pokud jde o komplikace, je radiochirur-
gicky zakrok zatizen rizikem vzniku pora-
dia¢niho kolateralniho edému asi u 10 %
ozarovanych lozisek. V pripadé vyskytu
takové komplikace, jako je kolaterdIni edé-
mova reakce, je mozné pouZit antiede-
matozni terapii kortikoidy, kterd ve vétsing
pfipadd vykazuje priznivy lécebny efekt
bez nutnosti fesit tuto komplikaci otevre-
nou operaci.

Oteviend operace a radiochirurgicky
zakrok se mohou také vzdjemné kombi-
novat. Napf. u vysoce vaskularizovanych
tumord Ize provést predoperacni ozareni
loZiska, zabranit jeho dalsi progresi a do-
cilit redukce jeho vaskularizace, a tim sni-
Zit riziko peroperacniho krvaceni pfi na-
sledném otevieném zakroku [23] (na na-
Sem pracovisti tento zpUsob 1écby nebyl
aplikovan). Uspésné Ize také ozafit po-
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operacni rezidua tumoru ¢i recidivy v pU-
vodné operované oblasti.

Vysledky jinych pracovist aplikovanych
radiochirurgicky zakrok k lécbé heman-
gioblastomd poukazuji na mozZnost vy-
uziti této alternativy. Jawahar et al uva-
déji soubor 27 pacientl s hemangioblas-
tomy CNS lécenych Leksellovym gama
nozem. U 16 pacientll z 21 sledovanych
prezivsich (2 pacienti zemfreli na onemoc-
néni srdce, 4 v disledku progrese lozi-
sek) byl neurologicky nélez stabilni nebo
zlepsen. U 5 doslo ke zhor3eni klinického
stavu (u 3 v dusledku progrese cystické
¢asti tumoru, u 2 v dasledku progrese
miSnich lozisek) [24]. Wang et al popisuji
soubor 35 pacientt s hemangioblastomy
|écenych gama nozem. U 21229 (72 %)
kontrolovanych prezivsich pacientt bylo
dosazeno stabilizace nebo zlepSeni kli-
nického nalezu. U 8 pacientl zapficinilo
zhorseni klinickych pfiznakt zvétseni
cystické slozky nebo se objevila loziska
nova [25]. Park et al popisuji soubor 9 pa-
cientd lécenych gama noZzem. Celkem bylo
lé¢eno 84 hemangioblastomU, u 81 z nich
bylo dosazeno lokalni kontroly [26], Nie-
mela et al zmifiuji soubor 10 pacientd
s 11 hemangioblastomy lé¢enych gama
nozem. U 10 lozisek bylo dosazeno lo-
kalni kontroly [27]. Patrice et al popisujf
lécbu 38 hemangioblastoml pomoci
gama noZe nebo linedrniho urychlovace
s dosazenim stabilniho nebo zlepseného
neurologického nélezu u 78 % preziv-
Sich pacientti [28]. Chang et al zazname-
nali 1é¢bu 29 HGB u 13 pacientd pomo-
ci linedrniho urychlovace. 1 léceny tumor
zprogredoval, 5 tumord zmizelo, 16 vy-
kazovalo znamky regrese a 7 bylo v prd-
béhu kontrolnich vysetfeni bez zmén ve
velikosti. 1 pacient zemrel v dusledku pro-
grese neléceného HGB v miSe, u 3 pa-
cientl se objevila poradiacni nekréza. Cel-
kové u 5 lé¢enych pacientl (z 9 nemoc-
nych, jejichz priznaky korelovaly s lokalizaci
lozisek) bylo zaznamendno zlepseni jejich
klinického stavu [29].

Conway et al popisuji Ié¢bu 40 pacientd
s 61 HGB CNS otevienym neurochirur-
gickym zékrokem. Uprava klinickych pfi-
znakl nebo zastava progrese loZisek byla
zaznamenana u 88 % pacientl [30].
Smrcka et al popisuji 1écbu 8 pacientd

(2 pacienti s VHL), u 7 z nich byl prove-
den radikaIni chirurgicky zakrok a tumor
byl totalné exstirpovan, u 1 byla indiko-
vana iradiace pomoci linearniho urychlo-
vace. Vsichni pacienti byli po prodélané
|é¢bé v dobrém klinickém stavu (stfednf
doba sledovani 1 rok) [8].

Jako dalSi mozny zpUsob é¢by je mimo
jiné popisovan i antiangiogenicky konzer-
vativni zpUsob 1é¢by uzity u hemangioblas-
tomU michy. Podstatou této Iécby je spe-
cificka inhibice ristovych faktord, zejména
VEGF (vascular endothelial growth factor),
které jsou povazovany za hlavni patoge-
netické faktory pfi vzniku hemangioblas-
tomU u pacientl s mutaci genu VHL pfi
von Hippel-Lindauové chorobé [31].

Zavér

Radiochirurgicka lé¢ba hemangioblastom(
pomoci Leksellova gama noze se ukazala
byt jako vhodna lé¢ebnd modalita, a to
zejména u HGB malych aZ stfednich roz-
mérd (do 3 cm) s lokalni kontrolou rlstu
tumoru v 80,6 % a klinickou Upravou
v 77 % pripadl. Radiochirurgicky zakrok je
mozné zvazit jako primarni metodu ze-
jména tam, kde se jedna o vicecetné po-
stizeni mozku, rozméry tumor( nepresa-
huji indika¢ni kritéria a je predpoklad cas-
tych recidiv (VHL). Moznd je kombinace
radiochirurgie se zakrokem otevienym.
Komplikace radiochirurgické lécby byly
pozorovany u 10 % iradiovanych loZisek
s pozitivni reakci na antiedematozni tera-
pii kortikoidy. Vzhledem k mnohocetnému
vyskytu hemangioblastoml u pacient
s VHL se radiochirurgicky zakrok u téchto
nemocnych ukazuje jako vhodna metoda
s ohledem na fakt, Ze |ze ozafit vice loZi-
sek béhem 1 procedury a ev. ji opakovat
v pfipadé odhaleni loZisek novych.
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