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Schwanndm extrakranialnej Casti
trojklanného nervu

Schwannoma of the extracranial part

of the trigeminal nerve

Souhrn

Neurindm nervus trigeminus je pomaly rastuci benigny tumor vychadzajuci zo schwannovych
buniek trojklanného nervu. Tvorf 0,2 % vsetkych intrakranidlnych tumorov a priblizne 2-3 %
intrakranidlnych schwanndmov. Velmi zriedkavé je lokalizacia na extrakranidlnej casti nervu
v oblasti fossa pterygopalatina a fossa infratemporalis. V praci rozoberdme klinické priznaky, dia-
gnostiku so zobrazovacimi vysetreniami, liecbu a relevantnu literatdru.

Abstract

Trigeminal schwannomaiis a slowly growing tumor originating from Schwann cells of the trigeminal
nerve. It represents 0.2% of all intracranial tumours and approximatelly 2-3% of intracranial
schwannomas. Localization in the extracranial part of the nerve in the fossa pterygopalatina and
fossa infratemporalis is very rare. In this work, we discuss clinical symptoms, diagnostics with imag-
ing examinations, treatment and relevant literature.
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Uvod

Schwanném (neurindm, neurilemom) je nador
vychaddzajuci z posvy periférneho nervu,
zo0 schwannovych buniek. Ide o izolovany,
opUzdreny benigny tumor, kde vldkna nervu
su lokalizované vo vnutri tumoru. Ide o naj-
Castejsi tumor postihujuci periférne nervy. Ne-
bola zistena predilekcia k pohlaviu, objavuje
sa v kazdom veku, najcastejsie v 3.-6. dekade.

Viac ako 45 % neurinémov bolo zaznamena-
nych v lokalite na hlave a krku, raritne sa v lite-
ratUre popisuje neurindm $picky alebo septa
nosa, jazyka, glanduly parotis, sanky, alveolar-
neho, infraorbitalneho alebo trigemindlneho
nervu [1,2]. Symptomy vytvara svojim poma-
lym progresivnym rastom, a tak deformuje
tkaniva svojim tlakom a spdsobuje symp-
tomatickd obstrukciu [3,4]. Popisuje sa tiez

spojitost s neurofibromatdzou 2. typu a s abe-
raciou chromozomu 22 [1,5].

V Zulchovej studii zo 4 000 tumorov
mozgu 7,5 % boli neurinémy, Nowotny a Ui-
berall sledovali vyskyt primdrnych tumorov
v trigeminalnej oblasti (1-1,5 %), z toho neu-
rinomy tvorili $tvrtinu z nich [6]. Schisano
a Olivecrona v studii 5 727 verifikovanych
mozgovych tumorov nasli 442 neurindmov
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Obr. 1. Schematické znazornenie nervus
trigeminus, Sipkami oznacend moznd lo-
kalizacia neurinému: cervend - pregangli-
ov4; oranzova — gangliova; zIté — postgan-
gliova (upravené podla Nijalingappa [10]).
Fig. 1. Schematic representation of the
nervus trigeminus; possible localization of
neurinoma marked by arrows: red - pre-
ganglionic; orange — ganglionic; yellow -
postganglionic (edited according to
Nijalingappa [10]).

(7,7 %) [71, z nich len 15 vychadzalo z ganglia
alebo zadnej vetvy trigeminédlneho nervu,
¢o je na porovnanie 0,2 % zo vetkych tumo-
rov. Tiez poukézali na skorsie studie tumorov
v tejto oblasti, kde sa nepotvrdil neurindm,
ale skoriné typy benignych alebo malignych
nadorov. Z 97 verifikovanych neurinémov
trigeminu v literature len 10 tumorov sa vy-
skytlo u adolescentov. To znamen4, Ze neuri-
némy nie su ¢asto spojené s detskym vekom
alebo adolescenciou [89].

Anatomické suvislosti a delenie
Nervus trigeminus (trojklanny nerv, V. hla-
voVy nerv) vystupuje na prednej lateradl-
nej strane ponsu do subarachnoidalneho
priestoru, do cisterna pontocerebellaris, cez
cavum trigeminale Meckeli ako ganglion tri-
geminale a nasledne sa delf na 3 vetvy: V1 -
n.ophtalmicus, vystupuje cez fissura orbitalis
superior a smeruje do orbity; V2 — n. maxil-
laris, vystupuje cez foramen rotundum do
oblasti fossa pterygopalatina a V3 - n. man-
dibularis, vystupuje cez foramen ovale do
fossa infratemporalis. Tieto vetvy trojklan-
ného nervu maju pomerne bohaté ¢lenenie.
Lokalizécia schwanndmu nervus trigemi-
nus moéze byt v urcitej sekcii nervu (obr. 1):
1. pregangliova (cisternova) — viazana na ce-
rebropontinny uhol;
2.gangliova — v oblasti ganglion Gasseri,
viazana na cavum trigeminale Meckeli, je
najcastejsia;

Obr. 2. Delenie neurindmov podla Antoniho — Antoni A (vlavo), Antoni B (vpravo).
Fig. 2. Types of neurinomas by Antoni — Antoni A (on the left), Antoni B (on the right).

3. postgangliovad - viazand na sinus caver-
nosus alebo prechddzajica cez prislusné
foramina bazy lebky, tvorf asi 10 % pripa-
dov, najcastejsie je viazana na oftalmicku
vetvu [5].

Castokrat su najdené tzv. ,dumbbell”
tumory, ktoré su spojené s precho-
dom cez prislusné foramina bazy lebky
a maju tvar presypacich hodin [11]. V roku
1999 Yoshida a Kawase rozdelili tieto tumory
na typ P — s Utlakom zadnej jamy lebky,
typ M — s Utlakom strednej jamy lebky, typ
E — extrakranidlne [11,12].

Histopatoldgia

Neurindbm je benigny opuzdreny pomaly
rastuci tumor, ktory vychddza zo schwan-
novych buniek. Vzhladom k ¢asu podlieha
degenerativnym zmendm typu cystickej pre-
meny, hemoragie, nekrézy, hyalinizécie a kal-
cifikacie. Histologické varianty su rozno-
rodé a zahfhaju melanocytovy, plexiformny,
neuroblastoma-like, epiteloidny a glandu-
larny schwanom [2]. Delenie podla Antoniho
(obr. 2) — (A) celuldrna Struktdra s vretenobun-
kovymi bunkami a $tfhlymi jadrami, ktoré su
usporiadané do palisad; (B) menej celuldrna
struktura s nepravidelnym usporiadanim jadier
a zjavnymi degeneratfvnymi zmenami [1,2,13].

Klinické priznaky
Priznaky schwannému n. V. s nedpeci-
fické a zavisia od lokalizacie tumoru, pretoze

symptémy vytvdra svojim Utlakom. Charak-
teristickd je 1ézia nervu — motorickd aj senzo-
rickd dysfunkcia. Motoricky inervuje Zuvacie
svaly (m. masseter,m. pterygoideus media-
lis et lateralis, m. temporalis), m. mylohyoi-
deus, venter anteriorm. digastrici, m. tensor
veli palatini a m. tensor tympani. Senzitivne
inervuje koZu temena, Cela, tvére, Cast us-
nice a brady, sliznicu v oblasti Ustnej dutiny
s prednymi 2/3 jazyka, oblast nosa a obsah
orbity. Niektoré ¢asti n. trigeminus obsahuju
sekundarne autondémne nervové vldkna,
ktoré vedu k slznej Zlaze a km. dilatator pupil-
lae. Tuto diagndzu je nutné vylucit pri neu-
ralgii trigeminu. MbZe byt viak spojeny aj so
symptomami inych hlavovych nervov alebo
mozocka a s prerastanim do zadnej mozgo-
vej jamy. Destruktivne zmeny v strednej moz-
govej jame a erdzia apexu petrdznej kosti su
abnormalnymi priznakmi [8]. Klinické prejavy
sU velmi réznorodé, v literatUre sa popisuje
stuhnutost tvare, ostré bolesti hlavy, tazkosti
pri prezivani a prehltani aj s atrofiou svalov,
problémy so zrakom, tendencia k padom,
tahu do stran, tinnitus, dysartria. Popisovany
je aj patologicky plac¢ ako prejav trigeminal-
neho schwanndmu pri kompresii na moz-
govy kmen [14]. Diagnéza je vacsinou stano-
vena oneskorene, aZ pri naraste tumoru, kedy
sposobuje Utlak okolitych Struktdr [15].

Diagnostika
Vychddza z anamnézy a klinickych prizna-
kov. Nasledne su zlatym Standardom zobra-
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Obr. 3. Zobrazenie trigeminélneho
schwannému na MR-T1 védZeniu, ozna-
cené Sipkou.

Fig. 3. MRI-T1 image of the trigeminal
schwannoma marked by an arrow.

zovacie vysetrenia. Metédou volby je vyset-
renie MR, ktoré dobre ukdZe rozsah tumoru
a aj okolité anatomické Struktdry. Pri T1 va-
Zeni (obr. 3) sa neurindm zobrazi izointen-
zivne, pri cystickej komponente hypoin-
tenzivne. Pre lepsie zobrazenie nadoru sa
pouziva T1 vaZenie s kontrastnou latkou (ga-
dolinium). VT2 vaZeni (obr. 4) je neuriném hy-
perintenzivny k mozgu, v zavislosti od his-
tologického typu. Velké nadory su menej
homogénne, obsahuju cysticky zmenené ob-
lasti v dosledku rastovej degeneracie. Vysetre-
nim sa zobrazia aj malé, 4-5mm nadory. V di-
fuzne vazenom obraze aj méde zdanlivého
koeficientu difuzie vykazuju zvyseny signal.

Oproti tomu vysetrenie CT (obr. 5) lep-
Sie zobrazf erdziu kostnych Struktur, ktoré je
prinosné hlavne pri ,dumbbell” tumoroch,
kedy su okraje kosti remodelované s hlad-
kymi hranicami. Schwannémy su typicky
izodenzné k mozgu, preto je ich tazké iden-
tifikovat, ale v zavislosti od lokalizécie. Cys-
tickd komponenta byva sucastou vacsich
nélezov, je typicky hypodenznd, podobna
likvoru. Po podanf kontrastu sa neurinémy
mierne vysycuju, ¢asto obsahuju hetero-
génnu komponentu [16].

Definitivna diagnéza je potvrdena histo-
patologickym vysetrenim.

Terapia

Metdédou volby je chirurgickd intervencia,
ktora spociva v resekcii tumoru so zacho-
vanim integrity nervu. V pripadoch, kde by
kompletna resekcia tumoru spdsobila po-

Obr. 4. Zobrazenie trigemindlneho
schwannému na MR-T2 vaZeni, oznacené
Sipkou.

Fig. 4. MRI-T2 image of the trigeminal
schwannoma marked by an arrow.

skodenie nervu, méze byt realizovand par-
cidlna resekcia. Lokdlna recidiva alebo ma-
ligna transformécia je zriedkava [2]. Zvazuje
sa aj stereotaktickd radiochirurgia, ktord je
viak rezervovana pre vacsie 1ézie, polymor-
bidnych pacientov alebo ako doplnkova
lie¢ba. Za dostato¢nu davku sa povazuje
13-14 Gy [12,17]. Mozna je aj metdda ,wait
and scan”, ¢ize nélez dlhodobo sledovat po-
mocou zobrazovacich vysetreni. Zavisi to od
symptomatolégie, kedZe moze ist aj o na-
hodny asymptomaticky ndlez. Zvazuje sa
u starsich polymorbidnych pacientov s mini-
malnymi priznakmi, pripadne pacientov od-
mietajucich iné liecebné modality.

Chirurgicky pristup a komplikacie
Kompletna chirurgickd resekcia je dosiah-
nutd v 33-96 % [12]. Chirurgia v oblasti ex-
trakranidlnej ¢asti n. V. ako je orbita, fos-
sa pterygopalatina a fossa infratemporalis
je obtiazna, pretoZe ide o pomerne zlozité
a hlboko uloZzené anatomickeé arey, ktoré ko-
munikuju so strednou jamou lebky. Existuju
rézne pristupy do tychto oblasti. V minu-
losti sa pouzivali najma otvorené techniky,
dnes sa preferuju endoskopické techniky
pre ich mensiu invazivitu. Pri endoskopic-
kej technike dochadza k mensiemu posko-
deniu okolitych Struktdr oproti otvorenému
pristupu. To vedie k lepsiemu hojeniu, a tym
aj ku kratsej dobe hospitalizécie. VyuZiva sa
endoskopicky endonazalny pristup cez la-
mina perpendicularis a os palatinum priamo
do fossa pterygopalatina alebo transna-
zalny endoskopicky pristup cez maxilarnu
dutinu [18]. Pre stazend manipulaciu pri en-
doskopickych technikach sa ¢asto vyuZivaju

Obr. 5. Zobrazenie trigemindlneho
schwannému pomocou CT, oznacené
Sipkou.

Fig. 5. CT image of the trigeminal
schwannoma marked by an arrow.

kombinované techniky s vyuzitim Caldwell-
-Lucovho transmaxildrneho pristupu alebo
na zlepsenie anteroposteridrneho smeru Gil-
liesov pristup [18].

Endoskopicky transmaxildrny pristup sa
zacina medidlnou maxilektomiou, ktoré spo-
¢iva v odstradnenf dolnej a strednej musle, ¢o
otvéra celu laterdlnu stenu nosovej dutiny
a umoznuje vizualizaciu celustnej dutiny.
MoZe byt kombinovand aj so zadnou sep-
tektomiou. Nasledne sa elevuje a pripadne
odstrani sliznica zo zadnej steny maxilarnej
dutiny a nasleduje odstrdnenie samotnej
kosti. Pokial tumor zasahuje aj do etmoidal-
nych a sfenoidalnych dutin, je nutné reali-
zovat aj etmoidektomiu a sfenoidotémiu
s odstranenim tumoru. Pristup cez fossa
pterygopalatina je umozZneny po vytvoreni
transmaxildrneho pristupu. Po identifikacii
a skoagulovani a. sphenopalatina je odstra-
nend kost zadnej steny maxilarnej dutiny. Pre
plnd mobilizaciu vo fossa pterygopalatina je
niekedy nutné obetovat aj Vidianov nerv.
Z tohto pristupu je mozné uvolnit svaly a zis-
kat pristup do infratemporalnej jamy a k tu-
moru. Rizikom je poskodenie mandibulér-
neho nervu, Vidianovho nervu a a. maxillaris.
MoZe byt resekovana aj ¢ast medidlnych
alebo laterdlnych pterygoidnych svalov,
¢im sa ziska pristup k strednej jame lebky
a k Eustachovej trubici. DoleZita je identifi-
kécia velkych ciev. Tieto pristupy su spojené
s postoperacnou ankylostémou [18]. V litera-
ture sU popisované aj dalsie pristupy k neu-
rindmu trigeminu ako orbitozygomaticky,
transpetrozny, frontotemporalny, subtempo-
ralny [11,19]. Pooperacne vsak moéze vzniknut
rozne rozsiahly neurologicky deficit, anky-
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lostéma, zédpalové komplikacie ako menigi-
tida, sepsa, osteomyelitida, trombdza splavu,
peroperacna alebo pooperacnd likvorea
atd [12,20].

Chirurgicky pristup zévisi od lokalizacie
neurindmu n. V. Pri intrakranidlnej lokaliza-
cii je nutna kooperdacia s neurochirurgom.
Pri extrakranidlnej lokalizacii je dolezité zvo-
lit spravny pristup kvoli moznému posko-
deniu dolezitych struktdr a ¢im mensej in-
vazivite. He et al. zd6raznuju predoperacné
planovanie, kedy vyuzivaju 3D Slicer na zo-
brazenie dolezitych struktdr na 3D modeli
a podla toho zvolia adekvétny chirurgicky
pristup. Na resekciu neurinému n. maxilla-
ris vyuzivaju endoskopicky transvestibularny
transmandibuldrny pristup [15]. Na nasej kli-
nike vyuzivame endoskopicky resp. kombi-
novany pristup s navigaciou CT/MR, ktord
pomerne presne ukaze oblast tumoru a jeho
vzdialenost pri vytvarani koridoru k samot-
nému tumoru a taktiez dobre odlisi velké
cievy alebo oblast orbity, takze poméha aj
pri prevencii komplikaci.

Diferencialna diagnéza

Z neurogénnych tumorov je nutné odli-
Sit neurofibrom, ktory sa objavuje raritne,
¢asto v stvislosti s neurofibromatézou. Dal-
Sia histopatologickd jednotka sa vyskytuje
vzacne - perineuriém. Vedla tychto benig-
nych tumorov existuju aj ich maligne va-
rianty, dnes oznacované ako maligne na-
dory z posiev periférnych nervov. Vznikaju
de novo alebo zvratom pévodne benigneho
nadoru, naj¢astejsie neurofibromu. Su da-
leko vzacnejsie nez ich benigne analdgy [13].
V diferencidlnej diagnostike sa riadime podla
lokalizacie a velkosti tumoru. Ak je lézia vac-
Sia a zasahuje do cerebelopontinneho uhla,
zvazujeme vestibuldrmy schwannom (80 %),
meningedm (10 %), ependymdm, metastazu
alebo chondrosarkém. Ak je tumor mensi
a zasahuje do cavum trigeminale Meckeli,
tak v diferencidlnej diagnostike zvazujeme

aneuryzmu arteria carotis interna alebo
vaskuldrnu malforméciu, pituitdrny mak-
roadendm [5]. Extrakranidlne trigemindlne
schwannomy je nutné odlisit od benignych
a malignych lézii ako granulomatdzne, vas-
kuldrne tumory, meningedmy, cysty, epider-
moidy, chondrémy, chorddmy, aneuryzmy,
cholesteatémy atd [1].

Zaver

Neurindm nervus trigeminus je zriedkavy
benigny tumor vychadzajuci z trojklan-
ného nervu. Lokalizécia na extrakranidlnej
Casti je edte raritnejsia. Diagnostika vyché-
dza zo zobrazovacich vysetreni, kde meté-
dou volby je vysetrenie MR. Ich chirurgicka
lie¢ba je obtiazna, pretoze ide o hlboko ulo-
7enu, tazko dostupnu 1éziu v oblasti dole-
Zitych Struktudr. Preferuju sa endoskopické,
resp. kombinované pristupy nez otvoreny
pristup. Progndza je dobrd, avsak zavisi od
kompletnej chirurgickej resekcie, ¢o nie je
vzdy mozné. Preto je vhodné, aby pacienti
s tumormi v tejto oblasti boli lie¢eni na Spe-
cializovanych pracoviskéch, kde maju dosta-
tocné skusenosti s terapiou tychto 1ézif a pri-
rodzene aj dostato¢né technické vybavenie.
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