KAZUISTIKA

Cerebelarni mutizmus po resekci
meduloblastomu u ditéte - kazuistika

Cereberal Mutism after Resection of a Medulloblastoma — a Case

Report

Souhrn

Cerebeldrni mutizmus je vzadcnou komplikaci vykon( v zadni jdmé lebni, objevuje se
zejména u détskych pacientl a ma transientni charakter. Patofyziologicky podklad cere-
beldrniho mutizmu zlstava stale nejasny. Autofi prezentuji pfipad cerebelarniho mutizmu
po resekci meduloblastomu vermis cerebelli v ¢eském pisemnictvi dosud nepublikovany.
Cilem nadeho kazuistického sdéleni je upozornit na tuto zajimavou problematiku a shr-
nout dosavadni poznatky o mechanizmech vzniku cerebeldrniho mutizmu.

Abstract

Cerebellar mutism is a rare complication after posterior fossa surgery, it typically appears
in patients in childhood and is usually transient. The pathophysiology behind cerebel-
lar mutism still remains unclear. The authors present a case study of cerebellar mutism
after resection of a medulloblastoma of the cerebellar vermis, it has not been published
in Czech literature yet. The aim of our case report is to call attention to this interesting
disorder and to summarize present findings on the mechanisms of development of ce-
rebellar mutism.
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Uvod

Cerebelarni mutizmus jako komplikaci
po vykonu v zadni jdmé lebni popsali jiz
Hirsh et al v roce 1979 [1]. Od té doby
bylo v anglicky psané literatufe prezento-
vano celkem 110 pfipadl cerebelarniho
mutizmu u déti, u dospélych pacientt
je cerebeldrni mutizmus vzacny (14 pfi-
v zadni jamé lebni je u téchto pacientd
neoplazie, lokalizovana zejména ve ver-
mis. Mutizmus se typicky objevuje s urci-
tou latenci po vykonu (18-72 hod) a trva
pramérné 5 tydnd (1 den—20 tydnu) [2]
a ve vsech popsanych pfipadech byl
reverzibilni. Po jeho odeznéni u vétsiny
nemocnych pretrvava atakticka dysart-
rie. Patofyziologicky a anatomicky pod-
klad zUstava stale nejasny. V soucasné
dobé se jevi jako nejpravdépodobné;si
pfi¢ina incize vermis cerebelli inferior
s naslednym edémem paravermalnich
struktur. Predkladame pfipad détské
pacientky, ktera byla operovana na nasi
klinice pro tumor v zadni jamé lebni
a u které se vyvinul typicky obraz cere-
belarniho mutizmu.

Kazuistika

Desetiletd divka byla hospitalizovana
s tfitydenni anamnézou nejisté chize
a dvoudenni anamnézou zvraceni.
Neurologické vysetfeni ukadzalo pozitivni
meningealni pfiznaky a paleo- i neocere-
beldrni syndrom. CT vySetfeni mozku
zobrazilo tumordzni expanzi zadni jamy
lebni v oblasti IV. komory. Na MR zobra-
zeni mozku byl patrny solidné cysticky
tumor IV. komory s origem ve vermis,
smérem ke kmeni expandovala solidni
slozka tumoru s tlakem na kmen. Vyset-
feni dale ukazalo tflkomorovy obstrukéni
hydrocefalus. Treti den hospitalizace byla
provedena resekce tumoru ze subokci-
pitalniho pfistupu v poloze v polosedg,
vermis byl incidovan. Histologie urcila
tumor jako meduloblastom, WHO grade
IV, molekuldrné geneticky rozbor nepo-
tvrdil amplifikaci onkogenu c-myc, coz
¢ini tumor senzitivnéjsim k adjuvantni
terapii. Pooperacni stav byl modifiko-
van vyraznym pneumocefalem komoro-
vého systému, bazalnich cisteren i sub-
arachnoidedlnich prostor na konvexité.

Pacientka lezela bez pohybu, byla apa-
tickd a nekomunikovala. Déle byl patrny
obraz kortikosubkortikalni dezintegrace
s pyramidovymi irita¢nimi jevy na LDK,
poviechna svalova hypotonie a paréza
levého uUstniho koutku. Pneumocefa-
lus postupné regredoval, ale na kontrol-
nich CT snimcich byly zjistény zndmky
vyvoje pooperacniho obstrukéniho hyd-
rocefalu, proto byla nasledné provedena
navigovana endoskopicka ventrikulos-
tomie Ill. komory a pfechodné zevni
komorova drendz. Poté se neurologicky
stav postupné zlepsoval do té miry, Ze
divka mohla byt 36. den po operaci
preloZzena do FN v Motole k adjuvantni
onkologické terapii. V klinickém obraze
v té dobé dominoval zejména mutizmus
se zachovanim chapani feci. Pacientka
jiz jednodude nonverbdlné komuniko-
vala (kyvani hlavou atd.). Déle byl pfi-
tomen cerebelarni syndrom, se slozkou
paleo- i neocerebeldrni, s pravostran-
nou prevahou, znamky dyskoordinace
mluvidel a porucha polykani. 19. tyden
od operace divka spontanné produ-
kuje jednoduchd a obsahové smyslu-
plnd slova se symptomy cerebelarni
dysartrie. Stale pretrvava cerebelarni
syndrom a porucha polykani. V devatém
poopera¢nim meésici je divka bez dysar-
trie, tedy fecovy a jazykovy projev méla
bez poruch, a zac¢ina polykat. Stale trva
cerebeldrni syndrom s pravostrannou
paleo- i neocerebeldrni slozkou. Po 13.
poopera¢nim mésici pacientka ukoncila
onkologickou lé¢bu v kompletni remisi
zakladniho onemocnéni. Trvala mir-
néjsi porucha polykdni (vazne polykani
tuhého sousta), neocerebelarni syndrom
akcentovany vpravo, lehkd pravostranna
hemiparéza.

Diskuze

Patofyziologicky podklad cerebelarniho
mutizmu zUstava stale nejasny. Zvazo-
vany jsou predevsim dvé hlavnf teorie —
teorie psychogenniho a organického
podkladu mutizmu.

Psychogenni teorie predpokladd, ze
se mutizmus vyvine jako reakce ditéte
na stres z hospitalizace a z opera¢niho
vykonu. Tato reakce je nazyvana elek-
tivnim mutizmem. Je charakterizovan

plnou restituci feci bez dysartrické pe-
riody témér bezprostfedné po propus-
téni z nemocnice [2]. Tato teorie nevy-
svétluje, pro¢ se mutizmus objevuje
pouze u déti, které podstoupily vykon
v zadni jamé lebni. Nevysvétlena také
zOstava typicky popisovana dysartricka
perioda. Psychogenni vliv viak muze byt
sekundarnim faktorem prodluzujicim
trvani mutizmu.

Druha teorie predpoklada organicky
podklad mutizmu. Cerebellum ma
vyznamnou funkci v kontrole feci. Cha-
rakteristickou poruchou feci pfi mozec-
kovych lézich je spise dysartrie nez
mutizmus. Dysartrie maze byt zpUso-
bena i jednostrannou lézi v mozeckové
hemisfére. Cerebelarni mutizmus je vsak
témér vyhradné spojen se stfedocaro-
vymi neoplastickymi 1ézemi mozecku,
jejichz resekce byla spojena s incizi ver-
mis inferior. Zvl&sté vyznamna je incize
pyramis a nodulus cerebelli [3]. Rada
poznatkd viak ukazuje na to, Ze incize
vermis neni pfimou pfi¢inou vzniku
mutizmu. Pokud by totiz vermis inferior
byl podstatny pro fecové funkce, byla by
incidence mutizmu daleko vétsi a jeho
incize by vedla k nevratnému mutizmu.
Témér ve vsech popisovanych pfipa-
dech je ale mutizmus reverzibilni. DalSim
argumentem pro extravermalni lokali-
zaci poskozeni je pooperacni latence
vzniku mutizmu, kterad je 18-72 hod
[4]. Tento fenomén ukazuje, Ze struk-
tury zodpovédné za vznik mutizmu ne-
jsou poskozovany peroperacné, ale az
nasledné. Tuto myslenkovou linii potvr-
zuji i pooperacni zobrazovaci vysetreni,
kterd ve vétsiné pripadd prokazuiji bilate-
ralni edém paravermalnich struktur [4].
Jako urcujici se zda byt edém nucleus
dentatus, jehoz duleZitost pro iniciaci
feci prokdzalijiz v roce 1975 Fraoli a Gui-
detti, kdyZ popsali mutizmus po stere-
otaktické bilaterani destrukci tohoto
mozeckového jadra pro dyskineticky
syndrom [5]. Latentni perioda vzniku
cerebeldrniho mutizmu tedy madze byt
vysvétlena postupnym vznikem edému,
zpUsobeného incizi vermis, a reverzi-
bilita Ustupem edému klicovych struk-
tur. Je tfeba zdUraznit, Ze jednostranné
|éze nucleus dentatus nevedou k vyvoji
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mutizmu, nutné je bilateraini poskozeni.
V nékterych publikacich se uvadi jako
mozny vyvoldvajici faktor porucha cirku-
lace likvoru a poopera¢ni meningealni
reakce [6]. Avsak zda se, Ze tyto jevy
s mutizmem pouze koinciduji, a nemaji
s nim pficinnou souvislost [2].

Dailey et al [3] nezaznamenali ve svém
souboru vyskyt pooperacniho bilateral-
niho edému nucleus dentatus a pficinu
vzniku cerebeldrniho mutizmu vidi pfimo
v incizi vermis inferior. Vsichni jeho détsti
pacienti vykazovali poopera¢né znamky
dyskoordinace orofaryngealni svaloviny
s naslednymi poruchami polykani. Jiné
prace vsak zdUraznuji nalez edému para-
vermalnich struktur a davaji ho do pfimé
souvislosti se vznikem mutizmu [2,4,7].

Crutchfield et al [8] prezentuiji reverzi-
bilni mutizmus po resekci meningeomu
s poskozenim suplementarni motorické
korové oblasti. Vznik mutizmu vysvét-
luji poskozenim spojd nucleus denta-
tus — ventrolateralnich jader talamu -
suplementarni motorické korové oblasti.
Soudi, Ze mutizmus muUze byt vyvolan
poskozenim kterékoliv z téchto struktur.

Cerebeldrni mutizmus se vysky-
tuje témér vyhradné v détském véku.
Dospélych pacientl bylo evidovano jen
velmi malo, celkem 14 pfipada [2,9].
Na tomto vékovém rozlozeni se podili
zfejmé vyssi incidence infratentorialnich
tumorl v détském véku a nedokoncena
maturace spojli mozecku s pontinnimi
jadry, talamem, motorickymi, senzoric-
kymi a suplementdrnimi motorickymi
oblastmi, které jsou dulezité pro iniciaci
feci. Nezralost téchto spoji pak zvysuje
jejich vulnerabilitu [2].

Cerebeldrni mutizmus postihuje 7,9 aZ
8,5 % déti operovanych pro stfedoca-
rovou expanzi ve fossa cranii posterior
[3,4,10]. lidan et al [2] shrnuji 106 pub-
likovanych détskych pacientd. Udavaji,
Ze vékovy pramér pacientl s cerebeldr-
nim mutizmem je 6,4 let, u 91,5 % déti
je expanze lokalizovana ve vermis cere-
belli, u dospélych je ve vermis v 69,2 %.
Nejcastéjsim typem této expanze u déti
je dle néj meduloblastom (67,9 %),
dale astrocytom (16 %), ependymom
(14,1 %), AVM (arterio-vendzni malfor-
mace 0,9 %) a hematom (0,9 %). Cere-

Obr. 1. Zjednodusené schéma telovelarniho pfistupu cerebelomedularni
fisurou. Nedochazi k rozetnuti vermis a eliminuje se riziko vzniku cerebelar-

niho mutizmu.

belarni mutizmus vznika typicky s ¢aso-
vym odstupem 18-72 hod po operaci
[7]. Bezprostifedné po operaci je tedy fec
pacienta nepostiZzena. Jsou zazname-
nany i pfipady vyvoje mutizmu ihned po
operac¢nim vykonu, ale jsou spiSe vyjim-
kou [4]. Ve vSech prezentovanych pfi-
padech byl mutizmus reverzibilni. Trvani
mutizmu je velmi individudini. Pohybuje
sevintervalu 1 den-20 tydnd, prdmeérné
pét tydn. Po restituci feci se typicky obje-
vuje perioda dysartrie, ktera trva fadove
mésice. U 9,4 % détskych pacientd dys-
artrie zaznamenana nebyla [2].

Cerebelarni mutizmus se vyskytuje nej-
Castéji po operaci pro neopldazii. Je proto
dalezité fici, ze vyskyt této komplikace
by nemél byt dlvodem pro odlozeni ad-
juvantni onkologické terapie [2].

Pollack et al [4] zdGraznuji, Ze u vét-
siny pacientl neni mutizmus jedinym
nalezem. Casto se diagnostikuje také
pseudobulbérnisyndrom, zmény vemocni
sféfe, inkontinence moci a zpomalena
iniciace volnich pohybl.Nase deseti-
letd pacientka predstavuje typicky pfi-
klad cerebeldrniho mutizmu. Byla ope-
rovana pro meduloblastom vermis, coz
je nej¢etngjsi tumor s nejcastéjsim ori-
gem popisovanym v dostupnych soubo-
rech. Resekce tumoru byla provedena
ze subokcipitaIniho pfistupu v poloze
v polosedé, pfi opera¢nim vykonu byl

protnut vermis, coz se zda byt predis-
ponujicim faktorem pro vyvoj cerebelar-
niho mutizmu. Je tedy zfejmé, Ze volba
Setrného pfistupu, bez nutnosti prot-
nout vermis, mUdzZe minimalizovat riziko
vzniku mutizmu. Nabizi se zejména
teloveldrni pfistup, ktery je  maximalné
Setrny. Popisovanou latenci vzniku
mutizmu (18-72 hod) jsme nemohli
pozorovat diky celkové pooperacni dete-
rioraci stavu pacientky, ale tfeti den po
operaci byl mutizmus jiz spolehlivé pro-
kazatelny. Cerebelarni mutizmus trval
u nasi pacientky 19 tydnd, poté nasledo-
vala typicka perioda dysartrie, pacientka
v té dobé prondsi jednoducha slova.
V devatém mésici je fec jiz plné restitu-
ovana. Po prelozeni do FN v Motole se
pacientka podrobila adjuvantnf radiote-
rapii a chemoterapii. Molekuldrné gene-
tickym rozborem tumoru bylo zjisténo,
Ze neamplifikuje c-myc onkogen, coz je
pfiznivy prognosticky faktor. Pacientka
v 13. poopera¢nim mésici ukoncila
onkologickou terapii v kompletni remisi
zakladniho onemocnéni a nadale je
dispenzarizovana.

Zavér

Cerebelarni mutizmus je relativné vzac-
nou komplikaci vykonu v zadni jamé
lebni. Vyskytuje se témér vyhradné
v détském véku. Objevuje se 18-72 hod
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po operaci, trvd pramérné pét tydnu
k vykonu je tumor stfedocarovych struk-
tur zadni jdmy lebni. Pri¢ina vzniku neni
stale jasna, ale zda se, Ze velky vyznam
ma incize vermis cerebelli inferior
s naslednym edémem paravermalnich
struktur. Tomuto poskozeni je mozné
predejit volbou Setrného pristupu bez
nutnosti protnout vermis inferior — telo-
velarni pfistup (obr. 1) [11].
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