KAZUISTIKA

Chirurgicka Iécba neuroepitelovych nadoru
na pfedni strané kosti krizové — kazuistiky

Surgical Treatment of Neuroepithelial Tumours of the Central

Surface of the Sacrum — Case Reports

Souhrn

Autofi prezentuji kazuistiky popisujici prabéh lé¢by dvou nemocnych, které byly operovany
pro nalezy objemnych neuroepitelidlnich nadord lokalizovanych ventralné od kosti kfizové.
V prvnim pfipadé byl nddor resekovdn prednim transperitonedlnim pfistupem, v pripadé
druhém byla resekce vedena zadnim pfistupem transsakralnim. V rdmci diskuze je pozornost
vénovana klinickému obrazu, kterym se prezentuji expanze v oblasti malé panve. Uvedena je
diferencidlné diagnostickd rozvaha ¢inénd po odhaleni expanze v oblasti kosti kfizové a gra-
ficky obraz téchto expanzi. Zarover je diskutovano o strategii chirurgické lé¢by onemocnéni
a pooperacni dispenzarizaci.

Abstract

The authors present case reports of the course of therapy for two patients who underwent
surgery for extensive neuroepithelial tumours located on the ventral surface of the sacrum.
In the first case-report, resection of the tumour with an anterior transperitoneal approach
is described, and in the second case report a tumour resection with a posterior trans-sacral
approach was referred. The discussion that follows centres around the clinical manifestation
of the disease resulting from presacral expansions. Differential diagnosis after detection of
the expansion of the sacrum and radiological findings are mentioned. Surgical strategy and
treatment after surgery, together with follow-up strategy, are discussed.
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Uvod
Primarni nadory v oblasti kosti kfiZzové a pri-
marni nadory propagujici se z kosti kfi-
Zové ventralné ¢i dorzélné jsou pomérné
vzacné. Shodou okolnosti je prvni popis
této patologie v paleopatologické litera-
tufe spojen s Ceskymi autory [1]. Rasmus-
sen ve svém souboru 557 spinalnich na-
dorl nalezl pouze 35 (7 %) nadord, které
souvisely s kiizovou kosti [2]. Odhaduje se,
Ze jeden odhaleny nador ventralné souvise-
jici' s kosti kfiZzovou pfipada pfiblizné na vice
nez 40 000 hospitalizovanych nemocnych
[3]. Nadory neuroepitelového ptvodu pred-
stavuji opét jen malou ¢ast z téchto nadord.
Z didaktickych d@vodd byvaji nadory v ob-
lasti kosti kifzové rozdélovany podle lokali-
zace a rastové propagace do tif zékladnich
skupin: I. nadory lokalizované v kosti kffzové
bez propagace do okoli, Il. nadory kosti kfi-
Zové, které aroduji kostni sténu sakra a pro-
paguji se ventralné ¢i dorzélné a lll. striktné
presakralni nadory [4]. Chirurgické léceni
nemocnych klasifikovanych do skupiny Il
a nékdy i do skupiny Il obvykle vyZaduje vy-
tvoreni mezioborového tymu. V nasi praci
prezentujeme dvé nemocné, které byly na
nasi klinice béhem poslednich tfi let opero-
vany pro nadory ze skupiny neuroepitelo-
vych patfici do lll. skupiny podle lokalizace.

Kazuistika 1
Jednalo se o 34letou nemocnou, s dvoule-
tou anamnézou nespecifickych bolesti
beder $ificich se do oblasti levého kycel-
niho kloubu. Béhem rutinniho vysetfeni ve
tfetim mésici téhotenstvi v lednu 2007 ji
byl zjistén solidni nddor v malé panvi.
Nemocnd opakované podstoupila vyset-
feni magnetickou rezonanci (MR). Poprvé
bylo vy3etfeni provedeno v 19. tydnu té-
hotenstvi. Byl popsan ovalny solidni nador
rozmérd 80 x 50 x 60mm retroperito-
nealné v oblasti malé panve, ventrélné na-
léhajici na konkavni plochu kosti kfizové
a na promontorium vlevo s ndpadnou afi-
nitou k foramen S1 vlevo, nicméné bez de-
strukce foramina ¢i pronikani do patef-
niho kandlu. Vnitini struktura tumoru byla
lehce nehomogenni, signdl v T2 vaZzeném
obraze byl vysoky a v T1 vaZeném obraze
zfetelné vyssi nez prilehlé svaly. Byl hladce
a ostfe ohranicen pouzdrem 1-2mm 3i-
rokym. Tumor lehce ventrolaterainé dislo-
koval levy musculus psoas. Jind patologie
v oblasti malé panve nebyla zobrazena. Dé-
loha a placenta vykazovaly obraz odpovi-
dajici 19. tydnu gravidity (obr. 1).

Nemocna byla poucena o pravdépodob-
ném biologickém chovani tumoru, ktery byl
veden jako benigni neuroepitelovy nador,
a rozhodla se podstoupit resekci nddoru po
ukonceni téhotenstvi. Porod probéhl ne-
komplikované, v terminu, cisafskym fezem.
Dva a pal mésice po porodu nastoupila ne-
mocnd k resekci nadoru.
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Obr. 2. Histologiy nalez odpovidajl’l’neurof
rineurinomu — vietenobunécny, fascikularné usporadany nador s protahlymi
jadry v barveni hematoxylin-eozin, zvétseno 100x.

Obr. 1. Presakralné vyruUstajici neurofibrom v T2 vdZzeném MR zobrazeni.

Operacni vykon byl veden v celkové ane-
stezii. V poloze na zddech bylo nejprve pl-
vodnf jizvou po cisafském fezu proniknuto
a revidovano intraperitonedlné, poté do re-
troperitonea laterdlné od mezosigmoidea.
Tumor byl v hranici preparovan, postupné
mobilizovana vasa iliaca vlevo a levy ure-
ter. Nasledné byl tumor v celku resekovan.
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Vlastni operacni vykon trval dvé hodiny,
pooperacni obdobi probéhlo bez zavaznéj-
sich komplikacf, nemocna byla propusténa
4. pooperacni den do doméciho osetfovani.
Pred histologickym vysetfenim byl tumor
opétovné preméren a redlné hodnoty
93 x 70 x 47 mm byly ve dvou rozmérech
vyznamné vétsi, nez bylo naméreno na
predoperacni MR. V histologickém obraze
nador nejvice odpovidal neurofibromu, vy-
kazoval vSak nékteré rysy perineurinomu
a schwannomu (obr. 2). Nemocna je
v soucasné dobé dva roky po vykonu, zcela
bez zdravotnich obtiZi a bez znamek reci-
divy na opakované MR kontrole (obr. 3).

Kazuistika 2

Dvacetiletd nemocna, v bfeznu 2006 pod-
stoupila apendektomii komplikovanou
pelvoperitonitidou, dale prodélala kom-
plikovanou bilaterdlni adnexitidu. Pro roz-
sahlé periadnexalni adheze ji byla opa-
kované provedena adheziolyza a jednou
uretrotomie pro stenézu uretry. Kromé
toho byla nemocna lé¢ena pro astma
bronchiale a neurovegetativni dystonii.

Od zari 2008 byla nemocna opako-
vané vysetfovana na gynekologii pro reci-
divu bolesti v podbrisku a dolni bederni pa-
tefi. Bolest byla natolik vyrazna, Ze ji nebylo
mozno kontrolovat b&Znymi analgetiky,
nemocna udavala propagaci bolesti z pod-
brisku do tfisel a pseudoradikularné po ze-
vnich a pfednich stranach dolnich koncetin.
PFi atakach bolesti dochazelo i k porucham
vyprazdfiovani modi a stolice.

Palpaci byla zjisténa rezistence v pod-
brisku, nasledné nemocna podstoupila ul-
trasonografické vysetfeni, vysetfeni po-
¢itacovou tomografii (CT) a MR. Na MR
byl popsén ovélny solidni nddor rozmérd
58 x 67 x 54 mm retroperitonedlné v ob-
lasti malé panve, ventralné naléhajici
na konkavni plochu kosti kfizové vlevo,
ktery se mirné propagoval do foramen
S2 vlevo. Tumor stfedni intenzitou neho-
mogenné zvysoval signal po podani kon-
trastni latky. Jind patologie ve vysetfené
oblasti zjisténa nebyla (obr. 4).

Obdobné jako v prvnim prezentova-
ném pripadé bylo vysloveno podezieni, ze
se jednd o nador ze skupiny neuroepite-
lovych — schwannom nebo neurofibrom.

Nemocna byla po vzdjemné dohodé in-
dikovéna k resekci nadoru. Od pulvod-
niho zaméru resekovat nador prednim
pristupem bylo upusténo pro predpokla-
dané tézké zajizveni v oblasti malé panve.

gil!:al_
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Obr. 3. MR kontrola v T2 vdZzeném obraze - stav po resekci po neurofibromu
bez zndmek recidivy ¢i rezidua procesu.

MR 3T UVN PRAHA,

romu ventrdlné naléhajiciho na konkavni plochu kosti kfizové vlevo s mirnou
propagaci do foramen S2.
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Obr. 5. Pooperac¢ni MR kontrola po resekci 90 % presakrdlné rostouciho gang-
lioneuromu v T2 vazeném obraze.

)

Obr. 6. Histologicky nélez odpovidajici zralému ganglioneuromu s pfevahou
vietenobunécné stromalni slozky (Schwannian stroma — dominant) v barveni

hematoxylin-eozin, zvétseno 100x.

Byla zvolena resekce ze zadniho pfistupu,
transsakralnf cestou.

Operacnivykon byl tedy veden v celkové
anestezii, pronacni poloze. Ze stfedni ¢ary

byla skeletizovéna leva ¢ast kosti kfizové
v celém rozsahu od segmentu S1 aZ po
segment S5. Nésledné bylo mikrofrézou
proniknuto zleva do sakralniho kanalu

v urovni S2, zde jiz byl patrny nador pro-
pagujici se do foramen. Vak tvrdé pleny
misni byl odsunut medialné, déle byla mi-
krofrézou resekovéna ventralni ¢ast sakra
v rozsahu S2-S3 kraniokaudalné a 3cm
lateralné. Ve ventralni sténé sakra byl vy-
tvofen ovalny defekt rozmérd 4 x 3cm
v misté, kde nador naléhal na sténu sakra.
Koren S2 byl od nadoru postupné odse-
parovan. Byla postupné provedena vnitini
dekomprese nadoru, ktery se jevil velice
tuhy a minimaIné vaskularizovany. Po ¢as-
tech byl nador separovan od vasa iliaca
vlevo a stény rekta. Byla kompletné re-
sekovana c¢ast nadoru propaguijici se do
malé panve, ale vzhledem k pfistupu ne-
bylo mozné dokonale resekovat ¢ast na-
doru intimné Inouci k ventrdlni strané
kosti kfizové. Vlastni operacni vykon si vy-
Zadal 4,5 hodiny a poopera¢ni MR potvr-
dila resekci 90 % nadoru (obr. 5). Nasledné
pooperacni obdobi probéhlo nekompliko-
vané a nemocna byla po osmi dnech pro-
pusténa do domaciho osetfovani.

V histologickém obraze vykazoval na-
dor rysy charakteristické pro ganglio-
neurom (obr. 6). Nemocnd je pul roku po
vykonu bez zavaznéjsich obtizi, bolesti
v podbrisku zcela odeznély a MR nalez
pal roku po vykonu se nelisi od poope-
racni kontroly.

Diskuze

Nadory v malé panvi ventralné od kosti
krizové zUstavaji zpravidla dlouho kli-
nicky némé. Primeérné trvani obtizi, nez
nemocny dospéje k operacnimu FeSeni,
se pohybuje od 1-7 let [5,6]. Je dokonce
znam pfipad tumoru s 25 let trvajicim bez-
pfiznakovym obdobim [7]. Nejcasnéjsim
pfiznakem byva bolest v zadech nebo ko-
fenova iradiace bolesti do dolnich konce-
tin. V obdobné distribuci pozdéji nemocni
udavaji parestezie a dysestezie. Typickymi
pozdéjsimi priznaky jsou sfinkterové ob-
tize — snizena vyprazdriovaci pohotovost
pfi moceni, mocova retence, slaby proud
modi az po ischiuria paradoxa. Néktefi ne-
mocni si opakované stéZujf na zacpu a ne-
pfijemné pocity plnosti v oblasti rekta az
bolesti v této lokalizaci [5-7].

U prvni prezentované nemocné se pfi-
tomnost pomérné objemného tumoru
v oblasti malé pdnve, i pres soucasné té-
hotenstvi, manifestovala pouze mirnou
nespecifickou symptomatikou, coz jen
dokumentuje, jakych rozmért mohou do-
rlstat nadory v této lokalizaci, aniz se kli-
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nicky vyznamnéji projevi. V druhém pfi-
padé se o néco méné rozmérny nador
manifestoval pomérné typickou klinikou.
Jelikoz tato nemocnd zhruba rok a pul
pred odhalenim nadoru prodélala opa-
kované intervence v oblasti malé panve,
je otadzkou, zda byl nador prehlédnut
a jiz v té dobé se podilel na klinickém ob-
raze, ze kterého bylo vinéno jizveni v malé
pdanvi, ¢i do uvedenych rozmérd narostl az
nasledné.

Utvar pred kosti kfizovou je casto
hmatny per rectum a jiz toto vysetienf
samo o sobé umozriuje zékladni diferen-
cialné diagnostické Uvahy. Nadory neuro-
epitelového pavodu byvaji tuhé s hlad-
kym povrchem a vétSinou uloZzeny mimo
stredni ¢aru. Enterogenni cysty jsou mékké
a ve stredni c¢are, obdobné tak ventrain{
meningokély, jejichZ palpace miZze ne-
mocnému pfivodit bolest hlavy. Chor-
domy jsou obvykle tuhé s nepravidelnym
povrchem a zanétlivé |éze byvaji bolestivé
pfi palpaci [8]. Dale se zde muZze vyskyt-
nout velkobunécny nador, osteoblastom,
plazmocytom, chondrosarkom, lymfom,
teratom, ¢ aneuryzmatickd kostni cysta
(Ol

Urcité patologické zmény, jako jsou ly-
tické kostni defekty sakra, rozsifeni sak-
rélnich foramin ¢i kalcifikace v malé panvi,
mohou byt zfejmé jiZ po pofizeni nativ-
nich rentgenovych snimkd malé panve
[9]. Nicméné MR je radiodiagnostickd mo-
dalita, kterd je povaZovana za vysetfeni
volby u téchto patologii. Neuroepitelové
nadory v malé panvi se v MR obraze jev{
jako objemné, asymetrické, dobre ohrani-
Cené a kontrastem se barvici Utvary, které
vyrlstaji pred kosti kfizovou mimo stredni
¢aru. Schwannomy, na rozdil od neuro-
fibroma, casto podléhaji degenerativnim
zméndam, objevuji se v nich nekrozy, kalci-
fikace, zakrvaceni a cysty. Pouzdro, které
se u schwannomt zobrazuje jako hypoin-
tenzni lem, byva pfitomno pouze u 30 %
neurofibromt [10].

Histologicky obraz vétsiny neuroepite-
lovych nadord ventrélné od sakra odpo-
vida schwannomutm [2]. Dalsi typy nador(
z této skupiny, jako jsou neurofibromy,
perineurinomy a maligni tumory z pochev
periferniho nervu, se vyskytuji podstatné
méné. Nicménég, jak je zfejmé i z prvniho
prezentovaného pfipadu, jeden nador
mUze vykazovat histologické charakteris-
tiky nékolika nadort pfibuznych. Vzhle-
dem ke stale dokonalejsim histologickym

technikdm se ndm tedy bude dostédvat
stale pestrejsich popist. Zasadni je ovsem
biologické chovani nadord a nastésti dr-
tivd vétsina neuroepitelovych nadort
v oblasti sakra je nezhoubnych [5]. Velmi
raritni byl histologicky ndlez ve druhém
prezentovaném pfipadé. Ganglioneurom,
tedy benigni nddor vyrlstajici z bunék
ganglia sympatiku, byl v této lokalizaci
do této doby v odborné literature popsan
teprve 18krat [11].

Cilem chirurgické lécby je radikalni re-
sekce nadord. Volba chirurgického pfi-
stupu je zavisla na vztahu nadoru k sakru.
Zadnf pfistup je indikovan pro resekci in-
trasakralni nador0 (I. skupina), tumory
prorUstajici sakrem ventralné (Il. skupina)
vyZaduji kombinovany pfedozadni vykon
a optimalnim pfistupem k nadordm vent-
ralné od sakra (lll. skupina) je predni trans-
Ci retroperitonedlni pristup [5,6,12,13].

Kvuli komplikované anatomické situaci
v malé panvi, riziku krvaceni z presakral-
nich Zilnich plexd, je pfi prednim vykonu
v této oblasti spoluprdce neurochirurga
a chirurga velmi ddlezitd. V prvnim pre-
zentovaném pfipadé jsme postupovali
timto zpUsobem a jako vétsina autor( po-
vazujeme u nadorl ventralné od sakra
predni pfistup za pfistup volby. Nicméné
v druhém pfipadé jsme pro skutecnosti
uvedené v predchorobi — masivni jizvenf
v oblasti malé panve, porusili toto logické
schéma a vyuZili pfistup zadni. Hlavnim
nedostatkem tohoto zadniho transsakral-
niho pfistupu je horsi prehled v operac-
nim poli. Nador nelze resekovat v celku,
velmi problematicka je i moZnost kontroly
pfipadného masivnéjsi krvaceni ventralné
od sakra. Na druhou stranu, jak je pa-
trné z druhého prezentovaného pfipadu,
Ize touto cestou s minimalnim naruse-
nim sakra resekovat pomérné veliky nador
a dosdhnout dobrého klinického vysledku.
BohuzZel jsme touto cestou nedocilili radi-
kalni resekce, a lze tedy s vy3si pravdépo-
dobnosti ocekavat recidivu i v pfipadé po-
tvrzené benigni léze.

Vétsina publikaci pojedndvajicich
o neuroepitelidlnich nadorech v oblasti
sakra jsou bohuzel pouze popisy jednotli-
vych pfipadd, nejvétsi soubor predstavuje
13 nemocnych. Je tedy obtizné kvantifi-
kovat riziko recidivy nadoru. Abernathey
et al zaznamenali vyznamnou progresi re-
zidua nadoru u 4 nemocnych z 9, u kte-
rych byla provedena parcidlni resekce
nadoru [6]. Dominguez et al operovali

6 nemocnych a zaznamenali jednu reci-
divu po 17 letech [8]. Regan et al neza-
znamenali progresi rezidua nadoru 6 ani
14 let po vykonu. Proto je pIné na misté
nemocné sledovat jak po radikalni, tak
po subtotalni resekci nddoru a minimalné
jednou ro¢né provést kontrolu MR [14].

Zaveér

NeuroepitelidIni nadory lokalizované ven-
trélné od sakra (lll. skupina dle lokalizace)
jsou velmi vzacné onemocnéni, které z0-
stava dlouho klinicky némé. Pomala pro-
grese nadoru se projevuje nespecific-
kou postupné zesilujici symptomatikou.
Grafickym vy3etfenim volby je MR. Tera-
peutickou modalitou volby je radikalnf chi-
rurgicka resekce nadoru. Nadory této loka-
lizace jsou indikovany k prednimu vykonu,
aviak dobrého klinického efektu Ize za ur-
Citych okolnosti docilit i vykonem zadnim.
Dlouhodobé pooperacni sledovani nemoc-
nych je i u benignich 1ézi nezbytné.
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