KAZUISTIKA

Mozkova gliomatéza - kazuistika

Gliomatosis Cerebri — Case Report

Souhrn

Autofi demonstruji pacientku s diagnézou mozkova gliomatéza stanovenou na za-
kladé vysetfeni magnetickou rezonanci, podporenou pfi patologickoanatomické pitvé.
Diagndza mozkové gliomatdzy je stanovena na zakladé patologickoanatomické pitvy
(infiltrativni nadorovy proces CNS obsahuijici gliové buriky), klinického obrazu a nalezu na
magnetické rezonanci (infiltrace dvou a vice mozkovych lalok).

Abstract

A case of Gliomatosis cerebri is reported. Clinical diagnosis was based on magnetic re-
sonance imaging findings reinforced by pathological-anatomical autopsy findings. The
diagnosis of gliomatosis cerebri is based on pathological-anatomical autopsy (infiltration
of the CNS by tumours including glial cells) the clinical pattern and magnetic resonance
findings showing infiltration of two or more brain lobes.
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Uvod

Gliomatosis cerebri (GM) je definovana
jako infiltrativni nador gliovych bunék
centralniho nervového systému (CNS),
infiltrujici dva nebo vice mozkovych la-
lokl, casto lokalizovany oboustranné.
Hojné postihuje infratentoridlni struk-
tury mozku, je popsana i léze kréni
michy [1]. Patologicky proces zvétsuje
objem infiltrované tkané, aniz defigu-
ruje jeji zakladni tvar. Je pozorovdna
glidIni proliferace, doprovdzena de-
strukci myelinu, bez vétsi destrukce ner-
vovych bunék a axond, nebyva pfitomna
nekréza. Dle WHO klasifikace malignita
odpovida stupni lll, méné casto stupni |l
[2]. Jedna se o pomérné vzacny patolo-
gicky proces neznamé etiologie, ktery
byl poprvé popsan v roce 1938 Nevinem
[3], a je definovan na zakladé patologic-
kych kritérii [4].

Histologicka kritéria nejsou zcela jed-
noznacna. V ramci imunohistologického
vySetfeni je prokazovan pozitivni GFAP
(Glial Fibrillar Acidic Protein). Jedna se
o marker astrocytl a byva i u jinych
neuroektodermdlnich nadort. Déle byva
pozitivni S-100 protein, ktery je u viech
neuroektodermdlnich nadort véetné de-
rivatd neuralni listy (neuroglie, Schwan-
novy bunky, melanocytu...). MIB-1 (ja-
derny prolifera¢ni antigen) byva v 6-8 %
(znaci procento proliferujicich bunék).

Na zakladé vysetfeni magnetickou re-
zonanci (MRI) a nasledné anatomické

pitvy byla GM poprvé diagnostikovadna
v roce 1986 [5].

Kazuistika

82letad pacientka lécena fadu rokl pro
zvyseny krevni tlak, hyperlipemii. Byla
pfijata v fijnu roku 2006 pro v posled-
nich mésicich nékolikrat se opakujici
stavy celkové slabosti doprovazené ,za-
tménim" pred ocima a kratkodobou po-
ruchou védomi, kratsi nez jedna minuta.
Pacientka byla opakované vysetfovana.
Nebyly shleddny neurologické ani kar-
diologické priciny uvedenych potizi.

V objektivnim neurologickém nalezu
byla deteriorace intelektu, parkinson-
sky syndrom, jinak bez loZiskové sympto-
matiky. VySetfeni pocitacovou tomogra-
fif (CT) ukézalo mirné sniZzenou denzitu
a rozsiteni levého pedunkulu stfedniho
mozku. MRI prokazala vice loziskové po-
stizeni mozkovych struktur: infiltraci pe-
dunkulu stfedniho mozku vlevo, talam(
na obou stranach, nucleus lentiformis
a caudata vlevo, hippocampu vlevo, fron-
talniho laloku vpravo. Patologicky proces
mél homogenné zvyseny signal v T2W
obraze a FLAIR (Fluid Attenuated Inver-
sion Recovery), diskrétné snizeny v T1W
obraze, beze zmén intenzity signdlu po
aplikaci kontrastni latky (obr. 1 a—c). Lo-
Ziska méla mirné expanzivni charakter. Di-
fuzi vazeny obraz (DWI) neprokazal pato-
logické zmény. Bylo vysloveno podezieni
na mozkovou gliomatozu, v diferen¢ni

diagnostice bylo nutné uvazovat o pri-
marnim lymfomu, akutni diseminované
encefalomyelitidé (ADEM), progresivni
multifokalni leukoencefalopatii (PML).
Primarni lymfom nebyl potvrzen, moz-
kova biopsie nebyla provedena vzhledem
k véku nemocné a vzhledem k predpo-
kladané diagndze (mozkova gliomatdza),
kde je maly eventudlni pfinos pro léc¢bu.

PFi kontrolnim vySetfeni MRI byla pro-
kazana progrese ndlezu (obr. 2 a, b), po
aplikaci kontrastni latky se objevilo prs-
tencovité loZisko zvysené intenzity signélu
v nucleus lentiformis vlevo (obr. 2 ).

Klinicky stav pacientky progredoval (na-
rUstala demence, spasticka kvadruparéza,
prohlubujici se marazmus). Pacientka ze-
miela Sest mésicl od hospitalizace na na-
sledky multiorgdnového selhani.

Patologickd pitva prokdzala infiltrujici
anaplasticky astrocytom v lokalizaci pa-
tologického nélezu na MRI, histologicky
obraz Alzheimerovy nemoci.

Diskuze

Mozkova gliomatdza je nadorovy, in-
filtrativni proces postihujici CNS, jehoz
etiologie neni zndma. Jedna se dle kla-
sifikace WHO mozkovych nadort o na-
dorovou infiltraci dvou a vice mozko-
vych lalokt [2,6]. Prace Peretti-Vitona et
al [7] zdUraznuje, Ze diagnéza GM neni
mozZna jen na zakladé patologickoana-
tomického nélezu, ale je dulezity i kli-
nicky nalez a predevsim neuroradiolo-

Obr. 1 a—c. T2W obraz, zvysena intenzita signalu v oblasti levého hippocampu a rozsiteni levého pedunkulu (a), zvy-
$ena intenzita signalu v talamech bilaterdlné a v nucleus lentiformis a caudatus I. sin (b), FLAIR, zvy$ena intenzita sig-

nalu frontalné vpravo (c).
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Obr. 2 a—c. Kontrolni vy3etfeni po tfech mésicich, FLAIR, nalez progredoval, je patrna infiltrace nové i pravého hippo-
campu (a), rozsitila se patologicka infiltrace frontalné (b). T1W- Gd-DTPA, po podani kontrastni latky bylo patrné ze-
sileni intenzity signalu v oblasti nucleus lentiformisl. sin (c).

gické vysetfeni. Zajimava je skutecnost,
Ze u Sesti z deviti nemocnych byla zjis-
téna oligodendroglidlni komponenta
(oligodendrogliom, anaplasticky oli-
godendrogliom, anaplasticky smiseny
oligoastrocytom), coz vyslovuje urcitou
hypotézu na vliv oligodendrocytl na
etiologii GM. Rovnéz zddrazfiuje velmi
pesimistickou prognézu nemocnych:
Sest pacientt zemrelo do jednoho roku
od diagnézy GM, dalsi dva do dvou
rokd. Freund et al [8] pfi diagnostice GM
uvadeéji jako podminku zobrazeni posti-
Zeni dvou a vice mozkovych lalokl pa-
tologickym procesem s histologickym
nélezem infiltrativniho astrocytomu, ne-
specifickou astrocytarni proliferaci.

Nalez na CT byva velmi diskrétni a jesté
méné specificky (obvykle difuzni snizeni
denzity s mirnym expanzivnim charakte-
rem, beze zmén po aplikaci kontrastni
latky).

Nalezy pfivySetfeni MRI prokazuji mirné
zvétseni infiltrovaného loZiska patologic-
kym procesem, beze zmén signalu nebo
s homogennim sniZzenim intenzity signalu
v T1W obraze, typicky beze zmén po apli-
kaci kontrastni latky, ale mUze byt pfito-
men i diskrétni mapovity enhancement
[9]. Nepfitomnost zesileni intenzity sig-
nalu po aplikaci kontrastni latky by mohla
vysvétlit studie Bernsena et al, ktefi pro-
kazali, ze GM béhem svého infiltrativniho
ristu spiSe ,vyuziva” okolni cévni struk-
tury, které maji zachovalou hematoence-

falickou bariéru, nez by dochézelo k no-
votvorbé cév (angiogenezi) [10]. V T2W
obraze a zvlasté FLAIR pozorujeme ho-
mogenni zvyseni intenzity signalu s mir-
nym expanzivnim charakterem.

V pomérné rozsahlé studii u 160 ne-
mocnych se Jennings et al [11] zabyvaji
moznou etiologii mozkové gliomatdzy
a klinickymi pfiznaky, které ji doprovazeji.

Zaver

Diagnéza GM by méla byt stanovena
na zakladé klinického obrazu (demence,
zmény osobnosti, chovani...), zobrazo-
vacich metod, které ukazuji infiltrativni
rlst nddoru postihujici alesport dva laloky
(Casto zasahuji mozkovy kmen, talamy, ba-
zalni ganglia...) a patologickoanatomic-
kého nélezu (proliferativni rist nddort ast-
rocytarni, oligodendrocytarni etiologie).
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