KAZUISTIKA

Kombinovana mikrochirurgicka
a endovaskularni terapie intramedularniho
hemangioblastomu: kazuistika

Combined Microsurgical and Endovascular Therapy
of Intramedular Hemangioblastoma: a Case Report

Souhrn

Autofi prezentuji pfipad pacienta se sporadickym miSnim hemangioblastomem s projevy radi-
kuldrniho syndromu C8 vpravo a lehké spasticity dolnich koncetin. Predoperacni diagnéza MR
byla mi¥ni hemangioblastom. Pfi operaci na dorzalnim povrchu michy nalezeno rozsahlé , rete”
cév. Pro podezereni na AVM operace ukoncena a provedena nasledné angiografie. Potvrzen na-
lez hemangioblastomu, s dilatovanymi odtokovymi Zilami. Provedena embolizace 2 pfivodnych
tepen a v odstupu 24 hodin radikalni exstirpace tumoru. Pacient je pooperacné bez neurolo-
gického deficitu, bez patrného rezidua tumoru. Syringomyelickd cysta v miSe vymizela. Endo-
vaskuldrni uzavér tumor vyzivujicich tepen snizil riziko peroperacniho krvaceni. V indikovanych
pfipadech mudze endovaskularni obliterace pfivodnych tepen prispét ke zlepseni operacniho vy-
sledku sporadickych miSnich hemangioblastom.

Abstract

Authors present a case report of sporadic intramedullary hemangioblastoma with right C8 ra-
dicular symptomatology and mild spasticity of lower extremities. MRI preoperative diagnosis
was: cervical spinal cord hemangioblastoma. There was visible ,vascular rete” on dorsal surface
of spinal cord during the operation. Because of suspicion of arteriovenous malformation the
operation has been stopped and spinal angiography was subsequently performed. Diagnosis of
hemangioblastoma with dilated draining veins was proved. Two feeding arteries were emboli-
zed and subsequently after 24 hours tumour was radically removed. Patient is now without
neurological deficit. Postoperative MRI showed no residual tumour, syrinx disappeared. Preope-
rative endovascular tumour embolization reduced risk of bleeding during the operation. In cer-
tain cases can embolization of feeding arteries help to improvement of operative result of spo-
radic spinal cord hemangioblastoma.
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Uvod

Hemangioblastomy centralni nervové sou-
stavy se bézné vyskytuji v mozku v oblasti
zadni jamy. Intramedularni lokalizace heman-
gioblastom( tvori 20 % vyskytu téchto vas-
kuldrnich nadort v CNS. Pres zlovéstné zné-
jici nézev jsou tyto nadory benigni. Ve starsi
Ceské literature se pro né uzival termin
angioretikulom.

Ve spektru primarnich intrameduldrnich
tumord jsou hemangioblastomy zastoupeny
v 2-3 procentech [1]. Nadory maji bud' spo-
radicky charakter nebo mohou byt soucasti
von Hippel-Lindauovy choroby (VHL) [2]. Lé¢ba
symptomatickych sporadickych intramedu-
larnich hemangioblastomd je chirurgickd —
.en bloc” resekce [3]. Suverénni diagnos-
tickou modalitou je magneticka rezonance.
Angiografie neni standardné soucasti pre-
doperacni diagnostiky [4]. Pokud se vsak
angiografie provede a podafi se pfi ni iden-
tifikovat a embolizovat tepny vyzivujici tu-
mor, pak maZze byt terapeutickd endovas-
kularni embolizace velmi pfinosna. Prestoze
vyskyt sporadického hemangioblastomu
CNS nenf raritni, publikace v ¢eském neu-
rochirurgickém pisemnictvi je ojedinéla [5].
Cilem nasi prace je prezentace tymového
endovaskuldrniho a neurochirurgického
postupu v lécbé pfipadu intrameduldrniho
hemangioblastomu.

Kazuistika

32lety pacient byl pfijat na neurochirur-
gické oddéleni nemocnice Ceské Budé&jovice
v lednu 2006 s klinickou symptomatologif
radikularniho syndromu C8 vpravo a kvad-

A '] i
Obr. 1. Pfredoperacni MR-T2 vazeny
obraz cystického misniho hemangio-
blastomu v kréni oblasti.

Tab. McCormickova skala hodnoceni klinického stavu.

Stupen Klinickd symptomatologie

I Nepfitomny nebo lehky neurologicky deficit. Normalnf chiize.

[ Neurologicky deficit s postizenim chlize. Pacient sobéstacny

Il Tézsi neurologicky deficit. Chtize mozna s podplrnymi prostredky.,
Y Tézky neurologicky deficit. Neschopnost chiize. Zavislost na okoli.

ruhyperreflexii. Na koncetinach byl pfitomen
vyssi tonus, avsak s absenci pyramidovych
iritacnich jevd. Klinické projevy postizeni od-
povidaly I. stupni McCormickovy 3kély [6].
Ambulatni magnetickd rezonance prokdzala
kulovité ostfe ohranicené lozisko ve vysi
6. kr¢niho obratle s vyraznym sycenim po
aplikaci kontrastni latky. Kolem loZiska byla
v rozsahu 4 segmentd rozsahla cystickd for-
mace s navazujicim perifokalnim edémem
v rozsahu 2.-7. kr¢niho obratle. Magnetické
rezonance mozku byla negativni. Sonogra-
fické vysetfeni intraabdomindlnich organt
— pankreatu, ledvin, nadledvinek — bylo ne-
gativni. O¢ni vysetieni a vySetfeni nadvarlat
rovnéz.

Genetické vysetieni: na pracovisti Ustavu
biologie a lékarské genetiky FN Motol pro-
vedeno DNA vy3etfen( — sekvencni analyza
exonl 1-3 genu VHL a analyza MLPA. Pro-
vedené metody neprokazaly pfitomnost
von Hippel-Lindauovy choroby.

Byl indikovan operacni zakrok pro diagnézu
sporadického kréniho intrameduldrniho hem-
angioblastomu. Pacient byl po uvedeni do
celkové anestezie uloZen v poloze na brise
s hlavou upnutou v Mayfieldové tfibodovém
fixatéru. Po protéti klze, fascie a laterdlni
skeletizaci svalstva od spindéznich vybézku
a lamin byla provedena medialni , T lami-
noplastika v rozsahu 5.—7. kréniho obratle.
Po otevieni tvrdé pleny byla na dorzalnim
porchu michy v misté pfedpokladaného vy-
skytu tumoru nalezena sit cév, imponuijici
jako arteriovendzni malformace. Vlastni , ter-
¢ik” hemangioblastomu nebyl patrny. Viykon
jsme proto v této fazi ukondcili s pouzitim
plastiky tvrdé pleny pomoci polytetrafluore-
tylenové zéplaty a uzdvérem laminoplastiky.

30. ledna 2006 byla provedena diagnos-
ticka selektivni spindini angiografie cestou
a. vertebralis. V arteridlni fazi vysetfeni na-
lezen krvi se sytici tercik, ktery definitivné
potvrzuje diagndzu hemangioblastomu. Dvé
vyZivujici cévy z tyreocervikéintho trunku se

Obr. 2. Prvni operace — nalez ,rete” dilatovanych odvodnych Zil na dorzal-
nim povrchu michy.
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hemangioblastomu.

jevi pfihodné pro embolizaci. V Zilni fazi vy-
Setienf se barvi dilatované odtokové zily. Ty
peroperacné imponovaly jako AVM. Klinicky
a radiologicky nalez byl nasledné konzulto-
van na nékolika pracovistich v Cechach i ve
svété. Vzhledem k radiologickému nalezu
prevazovalo doporuceni provést nejprve
endovaskularni uzavér , feederi” s naslednou
radikaIni extirpaci tumoru.

20. bfezna 2006 byly endovaskularné
uzavieny obé vyzivujici tepny pomoci plati-
novych spirdlek. Docasny uzavér tepen po-
moci mikrokatétru s testovanim integrity
neurologického stavu predchazel definitiv-
nimu odpouténi spirdlky. Po vykonu se ter-
¢fk tumoru prestal sytit. Nasledny den byl
tumor radikalné exstirpovan plvodni ope-
racni cestou. Po vykonu doslo k Ustupu ra-
dikularni symptomatologie se zachovanim
neurologického stavu v I. stupni skaly dle
McCormicka.

Diskuse

Prvni miSni hemangioblastom byl popsan
Schultzem jiz v roce 1912 [7]. Mini he-
mangioblastomy maji v 2/3 pfipadd spora-
dicky charakter a v jedné tfetiné jsou sou-
Casti von Hippel-Lindauovy choroby [8]. Toto

Obr. 3a. Selektivni angiografie s prlkazem vyZzivujici
tepny a syticim se tercikem. Nalez potvrzuje diagnézu

autozomalné dominantni onemocnéni je
podminéno mutacemi a delecemi VHL genu,
ktery je umistén na chromozomu 3p25.
Manifestni klinické projevy se tykajf vice or-
gand: CNS, ledvin, nadledvin, nadvarlat a sit-
nice. Kromé viceCetnych hemangioblastom
CNS se vyskytuji cystické zmény vyse uve-
denych organtd s moznosti maligni transfor-
mace. Pacienti se obvykle dozivaji 50 let a ty-
picky umiraji na karcinom ledvin [9,10,11].
Naproti tomu sporadické hemangioblastomy
jsou solitarni a jejich radikalni exstirpace
znamena kompletni uzdraveni [3]. Obraz na
magnetické rezonanci byva patognomo-
nicky: postkontrastné se sytici tercik, ¢asto
obklopeny syringomyelickou cystou [12].
Imperativem operacni taktiky je radikalnf
odstranéni tumoru ,en bloc”. Resekce po
Castech nebo pfipadné uziti ultrazvukového
aspiratoru by bylo spojeno s vyraznym krva-
cenim a ztrdtou orientace v operacnim poli.
Brotchi [3] déli misni hemangioblastomy
podle uloZeni na subpidini dorzalni, subpidlni
ventrdlni a cisté intrameduldrni. Dorzalni
subpidlni tumory jsou viditelné po otevieni
pleny, a proto je jejich exstirpace relativné
jednoducha. Ventralni subpidlni hemangio-
blastomy jsou chirurgickou vyzvou vzhledem
ke svému ulozenf a blizkosti a. spinalis an-

Obr. 3b. Selektivni angiografie po uzavreni vyZivujici
tepny spirdlkou. Tercik se nesyti.

Obr. 4. Pooperac¢ni MR-T2 vazeny ob-
raz. Hemangioblastom extirpovan,
vymizeld syringomyelickd cysta.

terior. Chirurgické pfistupy pro ventralni sub-
pidlni hemangioblastomy se déli na dorzaln,
posterolateralni a ventralni. Pfi operaci dor-
zalnim pfistupem se s vyuZitim sonografie
provede medialni myelotomie. Néasledné je
aspirovana syringomyelicka cysta a tumor
direktné resekovan. Dorzalni pfistup vede
Casto ke zhorseni neurologického deficitu,
které mGze byt i trvalé [13]. Posterolateralni
pristup predstavuje laminektomii, jednostran-
nou resekci facety a pediklu. Po protéti
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ligamenta dentata nasleduje rotace michy
kontralateralné, kterd umozni vizualizaci hem-
angioblastomu v operacnim poli [14]. Alter-
nativou je predni pfistup s predchozi re-
sekci obratle [15,16]. Vyhodou je direktni
pristup k 1ézi a bezpecna kontrola tumor
vyZivujici tepny. Relativni nevyhodou je re-
sekce obratlového téla s nutnosti nasledné
stabilizace. Cisté intramedularni hemangio-
blastomy jsou kryty misni tkani. Nad mistem
uloZeni tumoru se provede stfedni myelo-
tomie a stehy za pia mater se retrahuji zadni
provazce lateralné. Po dosazeni hranice mezi
michou a tumorem je tento odstranén vcelku.
Drénuijici Zily jsou koagulovany a preruseny
na konci exstirpace tumoru. Pokud je to
technicky proveditelné, pak je vhodné sesit
arachnoideu. Zabrani se tak adhezim mezi
michou a tvrdou plenou. Vzhledem k pa-
tognomonickému nalezu na MR nenf pro-
vedeni predoperacni angiografie obvykle
nezbytné. Predoperacni embolizace je vy-
uzivana vyjimecné — u objemnych [ézi [3].
V naSem pfipadé se prokazala jeji uZite¢-
nost — operace probéhla bez vyraznéjsiho
krvaceni a hranice mezi tumorem a michou
byla po celou dobu dobre patrna.

Zaveér

Prezentujeme pripad sporadického intrame-
duldrniho hemangioblastomu, léceného kom-
binované endovaskuldrné a nasledné ra-
dikalné chirurgicky s pfiznivym pooperac-
nim neurologickym nalezem a vymizenim
syringomyelie.
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