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Problematika indikace operacni |éCby

u intramedularnich lézi

Problems Involved in Indications for Operative Treatment

in Intramedullary Lesions

Souhrn

Diagnostika intramedularnich 1ézf je problematickd i v éfe magnetické rezonance (MR). Zji3-
téni etiologie procesu je z pohledu neurochirurga velmi dudlezité, protoze je podstatné pro
indikaci opera¢niho vykonu. Indikace musi byt jasné odivodnéna, jelikoZ operace intramedu-
larni 1éze je zatizena vysokym rizikem poskozeni pacienta. V obecné roviné plati, Ze o operaci
uvazujeme u tumordznich expanzi a nékterych cévnich malformaci. Naopak u netumoroéz-
nich expanzi obvykle postupujeme konzervativné. Problémem je ¢asto obtizna diagnostika
procesu na MR, a to nejen ve smyslu stanoveni pravdépodobného typu tumoru, ale mnohdy
i v diferencidlni diagnostice tumordzni a netumordzni léze (zanét, ischemie, demyelinizace).
Nékdy nepomUze ani anamnéza a klinické vySetieni pacienta. Autofi v ¢lanku tyto problémy
ukazujfi na prikladu nékolika kazuistik. Zavérem doporucuji, aby se v pfipadé jakychkoliv po-
chybnosti o etiologii procesu (tedy o indikaci operace) s opera¢nim vykonem (v¢etné biopsie)
néjakou dobu pockalo a provedlo se kontrolni MR vy3etfeni. Pfirozeny prabéh onemocnéni
obvykle nakonec sém ukéaze, jak nejlépe postupovat.

Abstract

The diagnostics of intramedullary lesions remain difficult even in these days of MRI. Verifi-
cation of the aetiology of the pathological process is very important from a neurosurgical
point of view, because it plays a substantial part in indications for operative treatment. It
is vital that such indication be clearly established, since operations for intramedullary lesion
involve a high risk of iatrogenic damage to the patient. In general, tumour and vascular
malformations are considered sufficient reasons for operation. On the other hand, conserva-
tive treatment is usually preferred for non-tumorous expansions. Differential diagnosis with
the aid of MRI is difficult, not only in terms of the type of the tumour but further in terms
of distinguishing between tumorous and non-tumorous lesions (inflammation, ischemia,
demyelinisation). Sometimes even the patient’s history and neurological examination cannot
help. The authors of this article illustrate this difficult topic by means of several case reports.
They recommend that, should some doubt exist about the aetiology of the process, opera-
tive treatment (including biopsy) always be delayed, and a follow-up MRI performed after
some time. In the end, the natural course of the disease will usually indicate how best to
proceed.

M. Smré&ka’, A. Sprlakova?,
V. Smrcka', M. Kerkovsky?

LF MU a FN Brno:
'Neurochirurgicka klinika
Radiologicka klinika

X

prof. MUDr. Martin Smrcka,
Ph.D., MBA
Neurochirurgicka klinika

LF MU a FN Brno

Jihlavska 20

625 00 Brno

e-mail: msmrcka@fnbrno.cz

PFijato k recenzi: 29. 5. 2009
Pfijato do tisku: 12. 3. 2010

Kli¢ova slova
intrameduldrni tumor — magneticka
rezonance — operacni lécba

Key words
intramedullary tumour — magnetic
resonance imaging — surgery

Cesk Slov Neurol N 2010; 73/106(4): 393-397

393




PROBLEMATIKA INDIKACE OPERACNI LECBY U INTRAMEDULARNICH LEZI

Uvod

V intrameduldrni lokalizaci nachazime
jednak tumory, jednak léze netumordzni.
Diferencidlni diagnostika mezi nimi mudze
byt velmi obtizna, a proto byva sloZitd i in-
dikace k opera¢nimu feseni.

Nejcastéjsimi intrameduldrnimi tumory
jsou neuroepitelidIni tumory astrocytom
a ependymom, které dohromady pred-
stavuji asi 90 % vsech intrameduldrnich
tumord. Astrocytom je castéjsi u déti
a v této vékové kategorii je obvykle be-
nigni — pilocytarni astrocytom Gl nebo
fibrildrni astrocytom GlI. Vyskytuje se ty-
picky v cervikdIni nebo cervikotorakalnf
oblasti. Ependymom je nejcastéjsi ve
stfednim véku a ma také nékolik subtypU
— epitelidIni, papildrni, tanyciticky, sube-
pendymom, mixopapildrni. Jeho castéjsi
vyskyt je v oblasti lumbalni nebo torako-
lumbalni. Intrameduldrné se muze objevit
také glioblastom. Asi v 5 % pfipadl intra-
medularnich tumord nachazime heman-
gioblastom. K méné castym pak patfi me-
tastazy, lymfom, dermoid, epidermoid,
lipom a dalsf [1].

Z netumordznich |ézi se intramedularné
vyskytuji léze zanétlivé, cévni a demyelini-
zacni. Ze zanétl se maze jednat o granu-
lomatdzni éze (tuberkulom, sarkoidéza),
bakteridlni absces nebo myelitidu, vyji-
mecné o parazitarni infekce (schistoso-
midza, cysticerkéza). Z cévnich Iézi je nej-
Castéjsi kavernom. Déle se mUZzeme setkat
s intrameduldrni AVM. Spinalni durdlni
AV fistula je lokalizovéna extrameduldrng,
i kdyz se mUze projevit napfiklad vendzni
kongesci a miSni ischemii. Se spontanni
misni ischemii se také nékdy setkdme (ob-
vykle je pFicinou uzavér a. spinalis ant.),
stejné tak jako se spontdnnim hemato-
mem (hematomyelie) bez pfitomnosti
cévni malformace. Z demyeliniza¢nich lézi
se intrameduldrné objevuji relativné ¢asto
plaky roztrouSené sklerézy (RS). Samo-
zfejmé pro kazdou diagndzu jsou urcité
MR charakteristiky typict&jsi nez jiné.

V MR obraze tumordzni Iéze obvykle
pUsobf expanzi michy, v T1 sekvenci jsou
bud hypointenzni, i izointenzni podle po-
dilu cystoidni slozky v ramci patologického
loZiska. V T2 sekvenci majf zvy3eny signal.
Zatimco u intrakranidlnich expanzi plati,
Ze syceni tumoru na MR (magnetické re-
zonanci) po podani kontrastnf latky je vy-
razem porusené hematoencefalické bari-
éry, a mazeme tak do urcité miry odlisit
gliomy benignf od malignich, u intrame-

duldrnich expanzi je situace jina. V tomto
pfipadé se naopak po podani kontrastni
latky syt vétSina tumort vcetné nezhoub-
nych. Existuji v3ak prace, které prokazuiji,
Ze se sytit nemusi, a to ani v pfipadé ma-
lignich tumord [2]. Astrocytomy se castéji
objevuji v kr¢ni miSe, jsou uloZeny excen-
tricky, maji plodnéjsi, infiltrativni charak-
ter a nejsou tak casto provazeny krvace-
nim. Postkontrastné je jejich ohranicenf
méné ostré. Ependymom je po aplikaci
kontrastni latky ostfeji ohranicen, je pro-
vazen syringomyelii a ¢astéji prokrvaci,
muUZeme nalézt i tzv. cap sign — hemosi-
derinové lemovani pfi hornim ¢i dolnim
poélu tumoru.

MR obraz hemangioblastomu se od-
viji od poméru solidni a cystoidni slozky.
Solidni ¢ast tumoru se velmi dobre post-
kontrastné syti, u vétsich |ézf Ize v cystické
¢asti nalézt i znamky flow voidu. Intra-
spinalni metastazy jsou vétsinou malé veli-
kosti, obvykle pod 1,5 cm. Jde o okrouhla
¢i ovalna, dobre se sytici loZiska, v jejichz
okoli Ize v T2 obraze pozorovat edém —
zvyseni signalu.

Obraz netumordéznich 1ézi je na MR
velmi rdznorody, s riznou mirou syceni po
podani kontrastni latky, s rdznou mirou
expanzivity. Na rozdil od tumord u nich
obvykle neviddme koexistenci syringo-
myelickych dutin. Demyeliniza¢ni plaky
jsou vétsinou multifokalni, v T2 obraze
hyperintenzni, v T1 obraze Spatné dete-
kovatelné. V tomto pfipadé je nutné pat-
rat po pfitomnosti dalSich loZisek v mozku

(pfitomna v 90 %). Jde o léze ulozené
v perifernich, nejcastéji posterolateral-
nich segmentech michy. Typicky svou ve-
likosti nepresahuiji vice neZ dva segmenty,
v akutni fazi maji noduladrni ¢i nepravi-
delné skvrnité syceni, které vsak muze
pretrvdvat az 1-2 mésice. Plaka RS v akut-
nim stadiu mdZe pUsobit i rozsiteni michy.
Malokdy nalézame edém v okoli.

Ischemické léze postihuji nejcastéji ob-
last prednich provazcli, cenné je v tomto
pfipadé vyuziti DWI (diffusion weighted
images), zejména v akutni fazi.

Idiopaticka transverzalni myelitida se
nejcastéji zobrazi jako centralné ulozena
léze, mUZe byt v T1 hypointenzni, v T2 se
signalem zvysenym. Postkontrastni syceni
je variabilni.

Pro stanoveni spravné diagnozy je také
dalezitd anamnéza. Akutni pribéh one-
mocnéni v fadu hodin nebo dnud svédci
spise pro etiologii cévni nebo zanétlivou.
Také neurologické vysetfeni a dalsi kli-
nické projevy jsou dilezité pro spravné
stanoveni diagndzy, i kdyZ také ty mohou
byt pro razné vyse uvedené diagnostické
skupiny podobné. Obvykle pozorujeme
poruchy hybnosti koncetin, poruchy citi-
vosti nebo sfinkterl, u expanzivnéji ptso-
bicich procest byva v popredi bolest v ob-
lasti podle lokalizace léze. V nékterych
pfipadech pomUze pomocné vysetieni.
Vysetfeni mozkomiSniho moku muze byt
pfinosné naptiklad u nador, zanétlivych
afekci nebo u RS. VySetreni spindlni DSA
(digitdlni subtrak¢ni angiografie) ma vy-

Obr. 1. T1 sagitdlni obraz s aplikaci kontrastni latky a drobnym teckovitym sycenim
v nativné patrné hypoitenzni [ézi pfi C2 (a), T2 sagitaIni obraz s edémem michy té-
mér v celé kréni oblasti a s malym lemem hemosiderinu v Grovni C2 (b), ADC mapy
(apparent diffusion coeficient) — méreni nesvédci pro arterialni ischemii (c).
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Obr. 2. Kontrastni MR angiografie, Sipka ukazuje na misto nidu AV malfor-

mace (a), DSA potvrzuje nalez na MR angiografii (b).

znam u spinalni AVM, AVF nebo u he-
mangioblastomu. Elektrofyziologické vy-
Setfeni je pfinosné z hlediska topizace
léze a z hlediska funkce nervovych struk-
tur. Nenfi v3ak pfilis specifické pro etiolo-
gii onemocnéni.

ObtiZznou problematiku spravného
stanoveni diagndzy a indikace k ope-
raci dokumentujeme na nasledujicich
kazuistikach.

Kazuistiky

Pacient 1

43leta Zena lyZovala v zahranici, néhle po-
citila oslabeni koncetin, upadla a nebyla
schopna vstat. Byla prevezena na univer-
zitni kliniku v lyzafské oblasti, tam byla
neurologicky vysetfena s nalezem kvad-
ruparézy. MR kr¢ni patefe ukazala expan-
zivni proces v kr¢ni mise, ktery byl hod-
nocen jako intramedularni ependymom

v Urovni okciput-C2. Nemocna byla pre-
vezena do FN Brno na neurologickou
kliniku. Zde byla provedena nova MR,
protoZe ze zahrani¢i nebyla doddna ob-
razova dokumentace, ale jen popis pU-
vodni MR. Nalez na nové MR byl hodno-
cen jako drobna hemoragie s kongestivni
myelopatifi v okoli (obr. 1). Z tohoto dU-
vodu a také vzhledem k rychlé anamnéze
byla provedena MRA s nalezem patolo-
gické cévy v urovni expanze. Ndsledna
DSA prokazala A-V malformaci (obr. 2).
Jako nejvhodnéjsi zpUsob Iécby byl zvolen
endovaskularni vykon na specializovaném
pracovisti. V soucasné dobé je nemocna
v rekonvalescenci, sobéstacnd, schopna
chlze.

Pacient 2
48letd Zena se dostavila na kliniku s po-
stupné se zhor3ujici chlizi a neobratnosti

Obr. 3. T2 sagitalni obraz léze C2-6 pred operaci (a), T2 sagitdIni sekvence,
pooperacni zmény v mise v Urovni C4 (b), T1 sagitalni fez s aplikaci kontrastni
latky po operaci, bez patologického syceni v misté postizeni (c).

pravé horni koncetiny. Na hornich i dol-
nich koncetinach byl ndlez pyramidovych
priznakl a hyperreflexie. Chlze byla spas-
tickd s cirkumdukci pravé dolni koncetiny,
stoj na paté a Spic¢ce nesvedla, na pravé
horni koncetiné byla vyraznd paréza.
Ndlez na MR vysetreni, které si pacientka
pfivezla z ciztho pracovisté, byl hodno-
cen jako intrameduldrni tumor v drovni
C3-Th1, mirné se sytici po podani kon-
trastni latky v Urovni C3—-4 (bohuzel tento
jisté ilustrativni sken se nepodafilo dohle-
dat, pouze pisemny popis). Pro rozvoj pfi-
znakd, ktery pokracoval v fadu tydnd, bylo
pfikroCeno k operacni revizi. Byla prove-
dena stfedocarova myelotomie v Urovni
C4. Tumor nebyl nalezen a jen asi 1 mm?
suspektni tkané byl odebran na histo-
logii. Ani histologie nador neprokdzala,
pouze prosaknuti bilé hmoty, snad jako
znamka ischemie. Po operaci byl neurolo-
gicky ndlez zhorsen, chlize byla pacientka
schopna jen s oporou francouzskych holi.
Konsekutivni MR s odstupem jednoho
roku aZ tff let prokazala postupné zmen-
Seni rozsahu postiZzeni a byla hodnocena
jako postischemické lozisko. Neurologicky
stav zUstal stejny. Etiologie tohoto posti-
Zeni nebyla dodnes zcela objasnéna. Proti
cévnimu plvodu onemocnéni svéddi rela-
tivné pomaly rozvoj pfiznakd (obr. 3).

Pacient 3

U nemocného starého 53 let se nahle vy-
skytla progredujici kvadruparéza. Vyset-
feni na MR, které bylo provedeno nékolik
hodin po pfijeti, se jevilo jako negativni,
proto ani nebyla poddna kontrastni
latka. Kontrolni vysetfeni po dvou dnech
bylo dopInéno o aplikaci kontrastni l&tky
a rovnéz o difuzni vazeni a podpofilo
diagndzu autoimunitni myelitis (na ADC
mapach nedoslo k poklesu difuze) v roz-
sahu C2-Th1 (obr. 4). U pacienta doslo
postupné k rozvoji paraplegie a poruse
sfinkterovych funkci, hybnost na hornich
koncetinach se zlepsila. Na kontrolnich
MR byla patrna atrofie kr¢ni michy a jen
okrskové postkontrastni sycent.

Pacient 4

47letd pacientka méla zhorsujici se po-
ruchy citi puncochového charakteru. Na
MR bylo nalezeno lozisko patologického
signalu v miSe v Urovni Th9-10, v T2 sek-
venci se zvysenym signalem, nativné v T1
jen obtizné dohledatelné. Lozisko bylo
bez zndmek expanzivniho chovani, sytici
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Obr. 4. Vstupni vysetieni T2 sagitalni sekvence, pfi zpétném hodnoceni

s diskrétnimi zndmkami postiZzeni michy v rozsahu C3-6 (a), postkontrastni
T1 sagitdlné se sycenim v rozsahu postizeni, vzhledem k dynamice zmén
potvrzuje dg. myelitis (b), ADC mapa bez znamek zmén svédcici pro
ischemické postizeni michy, bez poklesu hodnot signalu pfi méfeni v misté

syceni (c).

se postkontrastné. Vzhledem k negativ-
nimu ndlezu na difuzich byla vylou¢ena
ischemie a bylo vysloveno podezfeni
jednak na intramedularni tumordzni
|ézi, pfipadné na loZisko demyelinizace
vzhledem k absenci expanzivniho cho-
vani (obr. 5). Doporuceno bylo likvoro-
logické vysetfeni a doplnéni MR mozku.
Na doplnéném MR mozku byla nale-
zena Cetna loZiska demyelinizace v bilé
hmoté (obr. 6). Diagnéza RS byla pod-
pofena i pozitivnim nalezem oligoklonal-
nich pasud v likvoru.

Diskuze

Intrameduldrnim expanzim je v litera-
tufe vénovana pomérné velkd pozor-
nost, protoze se jedna o léze obtizné
diagnostikovatelné a casto i obtizné lé-
¢itelné. Z toho dlvodu je zde prostor
vice nez kdy jindy pro iatrogenni pochy-
beni. Mnohdy se jednd o onemocnéni,
se kterym pacient bojuje cely Zivot. Né-
které intramedularni Iéze jsou diagnosti-

kovatelné snadnéji (maji patognomonic-
t&j$i obraz na MR), a proto také indikace
Z pochopitelnych ddvodd o operacni
|[é¢bé uvaZzujeme predevsim u tumordz-
nich afekci. V obecné roviné se intra-
meduldrni tumory projevuji obvykle zvy-
senou expanzivitou (rozsifenim) michy
[3,4]. Casto se v souvislosti s expanzivi-
tou léze, a tedy i s poruchou cirkulace
mozkomisniho moku, vytvareji v bliz-
kosti tumoru syringomyelické dutiny.
Nékteré tumory se vzdy syti po podanfi
kontrastni latky, naptiklad hemangio-
blastomy [5], nékteré se syti vétsinou,
ale ne vzdy. White (2007) [2] ve své praci
zkouma 130 pacientd operovanych pro
intrameduldrni tumor. Jedenact (9 %)
z téchto tumord se nesytilo po podani
kontrastni latky. V osmi pripadech se
jednalo o low-grade astrocytom, ve
dvou pfipadech o high-grade astrocy-
tom (1) a v jednom pfipadé o subepen-
dymom. Seo (2010) [6] dokonce uza-

Obr. 5. T2 sagitdlné s loziskem v miSe pfi Th 9/10 se zvySenym signalem (a), po
aplikaci paramagnetické kontrastni latky je patrné syceni tohoto loziska na
transversalnim fezu (b), transverzalni DWI SSh EPI, b900, bez znamek zmény

difuze v misté patologické Iéze (c).

vird, Ze se po podani kontrastni latky
nesyti 20-30 % astrocytomd.

V mnoha nejasnych pfipadech mize
byt hlavnim voditkem ke stanoveni
spravné diagndzy rychlost nastupu pfi-
znakl. Napriklad spindlni kavernézni
malformace se obvykle projevi nahle
zakrvacenim do michy a rychlym roz-
vojem poruchy hybnosti a ¢itf [7]. Po-
dobny prabéh mize mit také krvaceni
ze spinalni AVM [8], tak jak jsme to vi-
déli u nasi pacientky. Na druhou stranu
muUZe mit rozvoj pfiznakd na zakladé
spindlni cévni malformace podstatné
chronictéjsi a progresivni prabéh. Ob-
vykle se v tomto pfipadé jednd o du-
ralni spinalni AV fistulu, ktera se projevi
venozni kongestivni myelopatii. V né-
kterych téchto pfipadech mdze chybét
typickd vinutost a rozsifeni intradural-
nich spinélnich Zil a navic maze 1éze pU-
sobit expanzivné. Nékdy pak mUze byt
chybné indikovana biopsie, kterd ukaze
jen gliézu a hyalinizované cévy [9]. Re-
lativné rychly rozvoj pfiznakd byva také
u zanétlivych afekci (myelitis). MUze se
jednat o tzv. ADEM (akutni disemino-
vanou encefalomyelitis). T2 hyperinten-
zita byva obvykle rozsahlejsi, alespor
pres dvé etdZe, a okraje Iéze se syti po
podani kontrastu [10]. Také v pfipadé
myelitis u naseho pacienta se léze vy-
razné sytila po poddani kontrastni latky.
Jeji nepodani pfi inicidlnim MR vy3Set-
feni evidentné zptsobilo prodlevu v dia-
gnoze i terapii. V pripadech bakteri-
alnich infekci mivaji pacienti zaroven
celkové ptiznaky (horecka, schvéce-
nost) a nékdy nachazime loZiska hnisu
i jinde (napf. retroperitoneum, paraver-
tebrdlni svalstvo). Celkové pfiznaky jsou
typické také pro granulomatoézni léze
(sarkoidoza, tuberkulom). U téchto pa-
cientl je ¢asto v miSe pfitomno vice lo-
Zisek a diagnozu obvykle potvrdi biop-
sie z jiného organu (mediastinum, plice
atd.) [11]. Demyeliniza¢ni onemocnéni
(roztrousena skleréza) s misnimi projevy
muUZze mit také rychly nastup pfiznakd.
RS ma obvykle undulujici prabéh s fa-
zemi zlepSeni a zhor3eni pfiznakd. Intra-
medularnf [éze u RS se na MR projevujf
obvykle mensimi T2 hyperintenznimi lo-
Zisky, casto se syticimi po podani kon-
trastni latky. V akutni fazi onemocnéni
mohou dokonce pusobit urcité rozsireni
michy [10]. Ke korektni diagnéze na-
pomuize MR mozku, které casto ukaze
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dalsi plaky a pozitivni nélez oligoklonal-
nich past v likvoru, coz byl pfipad i nasi
pacienty.

Diagnostické rozpaky v mnoha pfipa-
dech intramedulérnich expanzi vedou
k Uvahdm o provedeni biopsie. Néktefi
autofi indikuji tyto vykony, prestoze se
domnivaji, Ze se nemusi jednat o tumor
[12]. Biopsie v pfipadé intrameduldrni
léze vsak je néco zcela jiného nez biop-
sie z mozku. Mozkové biopsie se prova-
déji na principu rdmové nebo bezrdmové
stereotaxe a jednd se o punkni vykon
bez kontroly zraku. Néco takového nenf
v miSe predstavitelné. Misni biopsie
vlastné predstavuje normalni otevienou
operaci s laminektomii (nebo aspori he-
milaminektomii), durotomii a myeloto-
mii. Této procedufe také odpovida re-
lativné vyssi riziko poSkozeni pacienta.
Histologickd diagnéza u tumordznich
lézi je velmi dulezita. Je naprosto v po-
radku, pokud pouze biopsii skon¢i na-
priklad operace difuzniho astrocytomu,
ktery se ukaze byt pfi operaci neexstirpo-
vatelny. Biopsie aspori umozni dalsi on-
kologickou terapii. Biopsie miSni tkanég,
kterd je jenom edematdzni, ischemicka,
zanicend nebo jevi poruchy myelini-
zace, vzdy vede k poruse normalni struk-
tury michy a néasledky mohou byt velmi
zavazné. Také v pfipadé nasi pacientky
z kazuistiky 2 byla bohuZel provedena
biopsie chybné. O indikaci této operace
rozhodlo nespravné podezieni na intra-
medularni tumor, které vychazelo z mir-
ného syceni léze po podani kontrastni
latky a z postupné progrese klinickych
pfiznaka.

Obr. 6. Doplnéné vysetfeni MR
mozku potvrzujici dalsi loziska v bilé
hmoté mozkové.

Zaveér

Mnohé z vySe uvedenych misnich one-
mocnéni jsou nechirurgické povahy (is-
chemie, myelitida, RS), pfesto mohou
imitovat primarné chirurgické onemoc-
néni, napf. nador. Nejistota miZze pretr-
vavat i po analytickém rozboru vsech in-
formaci, které o pacientovi mdme, véetné
anamnézy, klinického vysetfeni a zobra-
zovacich metod. V pfipadé podobnych si-
tuaci pfi postizeni mozku mdzeme nékdy
s vyhodou vyuZit stereotaktickou biopsii.
U miSnich |ézi je biopsie netumordzniho
procesu velmi rizikova a je vlastné kon-
traindikovana. V pfipadé jakychkoliv po-
chybnosti o tom, Ze se jedna o intrame-
duldrni tumor, neni proto podle naseho
nazoru zadny typ chirurgické intervence
indikovan a méla by byt provedena nova
MR s odstupem urcitého ¢asu (napiiklad
2-4 tydny). Nédlez na kontrolni MR ukéze,
jaky je vlastné pfirozeny pribéh one-
mocnéni a jaky postup je pro pacienta
nejvhodnéjsi.
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