KAZUISTIKA

Primarné extraduralni meningeom
prezentujici se Garcinovym syndromem —

kazuistika

Primary Extradural Meningioma Presenting
as Garcin’s Syndrome — a Case Report

Souhrn

Garcindv syndrom je charakterizovan jako jednostranna progreduijici Iéze alespori sedmi hla-
vovych nervl, bez pfiznakd nitrolebni hypertenze ¢i postizeni dlouhych senzitivnich a moto-
rickych drah, soucasné s radiologickymi zndmkami osteoklastické 1éze baze lebni. V nasem
sdéleni bude prezentovan v ¢eském pisemnictvi dosud nepublikovany pfipad Garcinova syn-
dromu a soucasné bude rozebrana problematika primarné extraduralnich meningeomd.

Abstract

Garcin’s syndrome is characterized by a unilateral, progressive lesion of at least seven cranial
nerves, together with radiological signs of osteoclastic skull base lesion, without signs of ele-
vated intracranial pressure or disturbances to long sensory and motor pathways. The authors
present a case study of primary extradural meningioma presenting as Garcin’s syndrome, not

published in the Czech literature yet.
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Uvod

GarcinQv syndrom je vzacna neurologickd
entita. Poprvé jej popsal francouzsky neu-
rolog Raymond Garcin roku 1926 jako , Le
syndrome paralytique unilateral globale
des nerfs craniens” [1], v literatufe byva
také oznacen jako hemibase syndrom,
Guillain-Garcin syndrom nebo Bertoletti-
-Garcin syndrom [2]. Dosud bylo v anglicky
psané literatufe publikovédno nékolik de-

sitek pfipadd Garcinova syndromu. Gar-
cin popsal syndrom jako progresivni po-
stizeni hlavovych nervl kulminuijici jejich
jednostrannym kompletnim postizenim,
bez zndmek intrakranidlni hypertenze i
postizeni dlouhych senzitivnich a moto-
rickych drah, soucasné s radiologickymi
znadmkami osteoklastické léze baze lebni.
Ve své kompletni formé, s postizenim
viech hlavovych nervd, je vzacny. Proto

byl pozdéji redefinovan jako jednostranné
postiZzeni sedmi a vice hlavovych nervi
[3,4]. Pricinou je nejCastéji expanze nazo-
faryngu a baze lebni. Zpravidla se jedna
o0 onemocnéni maligni, jako je sarkom i
metastatické postizeni. Byly vSak popsany
i pfipady Garcinova syndromu relativné
benigni, neonkogenni povahy, napfiklad
pfi rinocerebralni mukormykdze, bazalni
meningitidé, gigantickém aneuryzmatu
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vnitfni krkavice, chemodektomu glomus
jugulare, kraniofaryngeomu, chondromu
a dalSich [4]. Progndza pak zavisi na po-
vaze primarniho onemocnéni.
Meningeomy jsou jedny z nej¢astéj-
Sich mozkovych tumord, tvofi zhruba
15-20 % vSech nddord mozku. Inci-
dence symptomatickych meningeomu je
2,3/100 000 obyvatel, celkova incidence
kolem 5,5/100 000 obyvatel [5]. Vétsina
meningeomU je lokalizovana v subdural-
nim prostoru a takové mdzeme oznaco-
vat jako primarni intraduralni meninge-
omy (PIM). Existuje vSak mald podskupina
tzv. primarné extradurdlnich meninge-
omu (PEM), které rostou mimo subdu-
ralni prostor. PEM jsou také v nékterych
pfipadech oznacovany jako meningeomy
ektopické, extraneuroaxidlni apod. Dle
rdznych souborl tvofi PEM maximalné
2 % vsech meningeomd, zpravidla vsak
méné [6]. V nasf kazuistice bude prezen-
tovan pacient s projevy Garcinova syn-
dromu pfi atypickém PEM baze lebni.

Kazuistika

Pacient, ro¢nik 1947, byl pfijat na Neuro-
chirurgickou kliniku FN Ostrava koncem
prosince roku 2008 pro nékolikamési¢ni
anamnézu postupné progredujici poru-

syceni tumordznich mas v nazofaryngu.

Obr. 1. Rozsah tumoru na vstupni magnetické rezonanci
mozku. Tumor infiltrujicf klivus, kost klinovou a pyramidy span-
kové kosti, prortstd do kaverndznich sint oboustranné a propa-
guje se dale do optického kanalku vpravo, soucasné je patrné

chy vizu na pravém oku s hypestezii pravé
tvare, dale s potizemi s mluvou a poly-
kdnim. V osobni anamnéze hypertenze
a diabetes mellitus, onkologickd ana-
mnéza negativni. Na pocitacové tomo-
grafii (CT) a magnetické rezonanci (MR)
mozku z prosince nalez nejasného roz-
sahlého tumoru mozkové baze, stredni
a zadni jamy. Tumor infiltrujici klivus, kost
klinovou a pyramidy spankové kosti pro-
rlsta do kaverndznich sind oboustranné
a propaguije se dale do optického kandlku
vpravo, soucasné je patrné syceni tumo-
roznich mas v nazofaryngu (obr. 1). Bylo
vysloveno podezfeni na meningeom. Jiz
na zakladé vstupnich snimkd bylo pa-
trné, Ze proces nebude radikalné chirur-
gicky resitelny. Pacient byl pfijat k bio-
psii tumoru. Ve vstupnim neurologickém
nalezu dominuje porucha zorného pole
vpravo se zachovalym trubicovym vidé-
nim, nemoznosti abdukce pravého bulbu,
hypestezii pravé poloviny tvare, vymize-
nim kornedlniho reflexu vpravo, asymetri
pravého koutku, oboustrannou hypakuzi,
asymetrii patra vpravo, obtiznym polyka-
nim a s plazenim jazyka doprava, tedy
zndmkami vicecetné léze hlavovych nervd
predevsim vpravo (n. Il, V 1=3, VI, VII, VIII,
postranniho smiSeného systému vpravo

Obr. 2. Kontrolni magneticka rezonance mozku,
necely rok po prvnim vysetfeni. Patrny narlst objemu
tumordznich hmot, nové prorUstani do sfenoidalnich

a etmoidalnich dutin.

a n. Xll). Nejprve jsme provedli mozko-
vou angiografii, ktera byla bez nalezu pa-
tologického sycent ¢i jiné cévni anomdlie.
Nasledné byla z pravostranné pteryonalni
kraniotomie zrevidovana paraseldrni kra-
jina se snahou o biopsii. Peroperac¢né na-
lezeny pouze arachnoidaini srlsty kolem
optickych nervl a chiazmatu, jedno-
znac¢né masy tumoru nenalezeny, tvrda
plena baze bez zndmek infiltrace tumo-
rem. Histologie prokazovala pouze ne-
specifické pozanétlivé zmény. Pacient byl
propustén do domdaci péce. Pro podezieni
na infiltraci nazofaryngu bylo provedeno
ORL vysetieni, makroskopicky byl nazo-
faryng bez znamek tumoru, biopsie z ob-
lasti nazofaryngu neprokazovala nadoro-
vou infiltraci. Pacient byl dale sledovén na
nasi ambulanci, bylo zajisténo kontrolni
MR vySetfeni. Vzhledem k negativnim bi-
optickym naleztim bylo v diferenciaini dia-
gnostice uvazovano o nespecifickém za-
nétlivém onemocnéni, jako napfiklad
Tolosa-Hunt syndromu, i kdyz klinika to-
muto onemocnéni presné neodpovidala.
V medikaci jsme proto zkouseli vysoké
davky kortikoidd, avsak bez vyznamnéj-
siho efektu, doslo jen ke kratkodobému,
spiSe subjektivnimu zlep3eni obtizi. Kli-
nicky stav naopak déle pozvolna progre-
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Obr. 3. Priblizna, konec¢na infiltrace baze lebni, v¢etné neuroforamin a prislus-
nych hlavovych nerva.

doval. Na kontrolnim MR mozku z dubna
2009 byla patrna jen lehka progrese ve-
likosti tumoru. Kontrolni ORL vy3Setfeni
bez zndmek patologické infiltrace nazo-
faryngu. Déle bylo postupovano sympto-
maticky. V cervnu 2009 se pfi kontrol-
nim ORL vy3etieni objevila paréza hlasivky
vlevo, bez zndmek infiltrace tumorem

v postizené oblasti, na doporu¢eném CT
krku nador nebyl zobrazen. V dalsim ob-
dobi zGstava klinicky stav pacienta stacio-
ndrni, je sobéstacny v béznych tkonech.
AZ v pribéhu listopadu 2009 se stav velmi
rychle horsi, béhem nékolika tydnt do-
chazi k rozvoji kompletni oftalmoplegie
vpravo, amaurdzy vpravo, vyrazné zhor-

Seni vizu na levém oku a prohloubeni
bulbarni symptomatiky, ostatni neurolo-
gicky ndlez, vyjma hlavovych nerv(, ne-
loZiskovy. Na kontrolnim MR mozku je
patrny znacny narlst objemu tumordz-
nich hmot, prfedevsim je nové patrné pro-
rGstani do sfenoidalnich a etmoidalnich
dutin (obr. 2). Vzhledem ke klinické a gra-
fické progresi byl pacient pfijat k zopako-
vani bioptického odbéru, tentokrat ze sfe-
noidalnich a etmoidalnich dutin. Pfi pfijeti
byl pacient ve velmi Spatném stavu, Kar-
nofsky 30-40 %, podvyziveny a dehydra-
tovany, pfi neurologickém vysetfeni byla
zjisténa amaurdza vpravo, vlevo zacho-
van pouze svétlocit, kompletni oftalmo-
plegie vpravo, paréza n. abducens vlevo,
hypestezie obliceje s areflexii kornedlniho
reflexu vpravo, periferni léze n. VIl vpravo,
hypakuze akcentovand vpravo, bulbdrni
syndrom a paréza n. hypoglossus vpravo
(Iéze I1.=XII. hlavového nervu vpravo, vlevo
pak léze n. I, V, VI, IX=XI), ostatni neuro-
logicky nélez neloZiskovy (pfiblizna infil-
trace baze lebni, v¢etné neuroforamin na
obr. 3). Pacient byl rehydratovan, vyziva
zajisténa nazogastrickou sondou. Po z&-
kladni stabilizaci stavu jsme provedli en-
doskopickou biopsii tumoru z etmoidal-
nich a sfenoidalnich sind. Histologické
vySetfeni nyni prokazuje atypicky menin-
geom gr. Il dle WHO. Radioterapie vzhle-
dem ke 3patnému stavu nebyla indiko-
vana. Stav pacienta dale progreduje a po
dvou tydnech od definitivniho zjisténi dia-
gndzy zmira.

Diskuze
Meningeom naseho pacienta jsme ozna-
Cili jako PEM z nékolika dtvodu. Jednak
jeho origo bylo lokalizovdno v nazofa-
ryngu, v kostech stfedni a zadni jamy, pre-
devsim v kosti klinové a klivu. Déle proto,
Ze pfi operacni revizi nebyly intraduralné
nalezeny znadmky nadoru.

Prvnim, kdo popsal PEM, je dle lite-
ratury citovan Winkler a jeho kazuistika
z roku 1904 popisujici paravertebralni,

podkoZni meningeom u 10leté divky [7].

Tab. 1. Klasifikace extraduralnich meningeomu [6]. V soucasné literatufe se problematice
o ) PEM detailné vénuji Lang et al [6]. Definuji

Typ  Popis, vyskyt Podskupiny PEM v zavislosti na jejich vztahu k tvrdé
E pouze mimo klenbu lebnf plend, rozsahu a sméru rdstu. Za PEM po-
II. Cisté v klenbé lebnf B (baze lebni) vazuje i ty, jez jsou v kontaktu, nebo infil-
C (konvexita) truji tvrdou plenu, ale zaroveri je proka-

Il v klenbé lebni s propagaci mimo ni B (baze lebni) zan rlst z extraduralniho prostoru. Déli
C (konvexita) je do tFi skupin: I. typ se vyskytuje cisté

mimo kalvu, Il. typ jsou meningeomy ros-
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touci pouze v kalvé, lll. typem pak ozna-
Cuje meningeomy rostouci v kalvé i mimo
ni. Il. a lll. typ pak déle déli do podskupin B
a C, tzv. PEM rostouci na bazi lebni (B)
a konvexité (C) (tab. 1). Meningeom na-
Seho pacienta odpovidal typu Ill-B Lan-
govy klasifikace. PEM témér vyhradné ros-
tou v oblasti hlavy a krku (cca 90 %), byly
v3ak popsany pfipady meningeomu plic,
mediastina, paraspinalni oblasti ¢i do-
konce prstu nebo retroperitonea [6]. Nej-
Castéjsi lokalizaci je klenba lebni (1/4 pri-
padu), nasledovana temporalni kosti (1/4),
na tfetim misté je orofarynx a paranazalni
dutiny (15 %), dale pak orbita (12 %)
a dalsi [6]. Nalézadme je u pacientd star-
Sich 50 let, druhym vrcholem vyskytu je
vék 20 let, ¢imz se lisi od PIM. Dal3i od-
lisnosti je rovnomeérné zastoupeni muzd
a Zen, Cetnéjsi vyskyt vyssich gradu
ccav 11 % (u PIM cca 6 %) [5,6], spoje-
nych s jejich horsi prognézou a vyssim ri-
zikem recidivy.

Davod ektopického vyskytu meninge-
om0 neni dosud objasnén. Existuje né-
kolik teorii, které se snazi objasnit jejich
puvod. UvaZuje se napftiklad, Zze by mohly
vyrdstat z arachnoidélnich bunék do-
provazejicich hlavové nervy, z arachnoi-
dalnich bunék zachycenych v lebecnich
Svech, z bunék cév prostupujicich kosti
nebo z bunék periostu, které jsou po-
dobné arachnoidalnim burikam, také po-
Urazové a podobné [6,8].

Léc¢ebnou metodou prvni volby je mikro-
chirurgické, pokud mozno kompletni od-

stranéni meningeomu. Presto je uddvana
recidiva az v 19 % za 20 let od operace
u benignich meningeomd [9]. Riziko reku-
rence atypickych a anaplastickych menin-
geomd je 38 %, resp. 78 % v obdobi péti
let i pres radikalni odstranéni [10]. Radi-
kalni resekce vsak neni ve vsech pfipa-
dech mozna. U téchto pacientt pak pfi-
pada v Uvahu radiochirurgie, kterd mize
z dlouhodobého pohledu prispét ke kon-
trole velikosti a v nékterych pripadech
i zmenSeni velikosti tumoru. V nasem
pfipadé bylo jiz podle vstupnich snimkd
zfejmé, Ze eventudlni radikaini chirur-
gicka lé¢ba moznd nebude, navic dvé ne-
gativni biopticka vySetfeni nas nutila pre-
myslet i o jiné etiologické moZnosti. Nyni
si vsak klademe otdzku, zdali by agresiv-
néjsi postup, napfiklad dalsi opakovani
biopsie, nepfinesl o néco casnéjsi dia-
gndzu a moznost zastavit progresi tohoto
atypického meningeomu, tfeba vyuzitim
radiochirurgie. Jelikoz v3ak jeji efekt Ize
ocekdvat az z dlouhodobéjsiho pohledu,
osud pacienta bychom pravdépodobné
ani takto nedokézali zvrétit, i s ohledem
na jiz vstupné pokrocilé postizent.

Zaver

V naSem sdéleni jsme chtéli upozornit
na vzacnou podskupinu meningeomu —
PEM, jejichZ klinicky projev mdze byt roz-
manity. V nami prezentovaném pfipadé
to byla progredujici mnohocetna léze
hlavovych nervli — GarcinGv syndrom.
Obecné Ize fici, Ze diagndza expanze baze

lebni s projevy Garcinova syndromu znaci
zpravidla obtiZznou kurabilitu a nepfizni-
vou prognozu.
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