KAZUISTIKA

CASE REPORT

Arteriovendzni malformace conus

medullaris — kazuistika

Conus Medullaris Arteriovenous Malformation — a Case Report

Souhrn

Arteriovendzni malformace (AVM) conus medullaris jsou velmi vzacné léze. V literature
jsou popsany jen ojedinélé kazuistiky. Prvni soubor 16 pacient popsal v dubnu 2012 Spe-
tzler. Jedna se o komplexni vysokopritokové |éze v elokventni lokalizaci. Nej¢astéjsimi pfi-
znaky jsou parézy dolnich koncetin, sfinkterové potize a bolest. U tietiny pfipadd se éze
projevi krvacenim. Autofi popisuji pfipad 30leté pacientky s pdlro¢ni anamnézou progre-
dujicich obtizi. Jeji AVM conus medullaris byla odstranéna mikrochirurgicky s dobrym vy-
sledkem. Jednd se o prvni piipad Uspésné fesené AVM conus medullaris publikovany v CR.
Z rozboru literatury i z vlastni zkuSenosti vyplyva, Ze |écebny postup je individudlni. Nej-
Castéji pouzitou lé¢ebnou modalitou je kombinace endovaskularni obliterace s naslednou
excizni AVM nebo pouze otevienad operace. Dobré lé¢ebné vysledky jsou mozné u velké
Casti pacient(.

Abstract

Conus medullaris AVM is a very rare lesion. Only a few case reports have been described
in the literature. The first cohort of 16 patients was described by Spetzler in April 2012.
These AVMs are very complex, high-flow lesions in eloquent area. The most frequent symp-
toms are paraparesis, sphincter disorders and pain. The lesion presents with bleeding in
one third of patients. The authors describe a case of 30-years old female with a half year
history of slowly progressing symptoms. Her conus medullaris AVM was excised by micro-
surgery with a good result. This is the first case of a successfully treated conus medullaris
AVM published in the Czech Republic. A literature review and our own experience sug-
gest that the choice of treatment has to be individual. A combination of endovascular obli-
teration followed by microsurgical excision or microsurgical excision only is the most com-
monly used treatment modality. Good treatment results are possible in a large proportion
of patients.
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Uvod

Arteriovendzni malformace (AVM) conus
medullaris jsou velmi vzacné léze. V litera-
ture jsou popsany jen ojedinélé kazuistiky.

Prvni soubor 16 pacientt popsal v dubnu
2012 Spetzler [1]. Klasifikaci spinalnich
AVM proved| také Spetzler v roce 2002 [2]
a jiz v ni popsal AVM conus medullaris

jako specifickou entitu. AVM conus me-

dullaris jsou velmi komplexni vysokopruto-
kové malformace s mnohocetnymi pfitoky
z a. spinalis anterior i posterior, mnoho-
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cetnymi ,glomus-type” nidy a s kom-
plexni zilni drendzi. Umisténi v conus me-
dullaris znamena samoziejmé elokventni
lokalizaci. Nejcastéjsimi priznaky jsou pa-
rézy dolnich koncetin, sfinkterové potize,
poruchy citivosti a bolest. U tfetiny pfi-
padu se léze projevi krvacenim [1].

Ke spravné diagnéze vede spravné vy-
hodnoceni neurologickych pfiznakd,
provedeni magnetické rezonance (MR)
a konec¢né spindlni angiografie. Do vyset-
fovaciho algoritmu patfi téZ elektrofyzio-
logické vySetieni. Opravnénost indikace
terapeutické intervence stoji predevsim
na progredujici symptomatologii, zhor-
Sujicim se nalezu na elektrofyziologic-
kém vySetfeni nebo na faktu, Ze 1éze kr-
vacela. Z moznych lécebnych modalit se
da pouzit endovaskularni obliterace, kterd
vsak sama o sobé vyradi malformaci kom-
pletné jen velmi zfidka [3,4]. Casté&jsi je
kombinace endovaskuldrni obliterace
s naslednou excizni AVM nebo pouze
oteviena operace [1,5]. Pri oteviené mi-
krochirurgické excizi je jako vyhodné po-
psano vyuziti ICG angiografie [6].

Kazuistika
Tricetiletd pacientka méla Sest mésicd bo-
lesti v zddech a sniZzenou citivost a tlak

Obr.1a, b) AVM conus medularis 30leté pacientky v sagitalnim (a) a axidlnim (b) fezu na MR v T2 vazeném obraze.

v perianogenitalni oblasti. Potize mély
progresivni charakter. Také vySetfeni so-
matosenzorickych evokovanych poten-
cialt (SEP) z dolnich koncetin jiz vykazovalo
patologické zmény. AVM conus medulla-
ris byla zjisténa pomoci MR (obr. 1a, b)
a spindini angiografie. Dle spindlni an-
giografie se jednalo o vice pfitokl — do-
minantné L1 vpravo a Th 9 a 12 vlevo
(obr. 2a—c). Rozhodli jsme se pro otevre-
nou operaci. AVM conus medullaris byla
kompletné odstranéna mikrochirurgicky
s peroperacnim elektrofyziologickym mo-
nitoringem. Bylo nutno vyuzit prakticky
nejvétsi zvétseni mikroskopu. Kaudalni
¢ast nidu malformace se nachazela mezi
vldkny kaudy. V této oblasti byla exstir-
pace relativné snadna. V kranialni ¢asti se
vsak nidus zanofoval do miSni tkané konu.
Snaha o preparaci u kfehké cévni stény
nidu zde vedla v jednom pripadé k nepri-
jemnému krvaceni, které se nastésti po-
postup k odstranéni malformace v téchto
mistech byl tésné subpidlné, coz nastésti
nemélo ani elektrofyziologickou, ani kli-
nickou odezvu. ICG angiografie identi-
fikovala dvé hlavni pfivodné cévy, i kdyz
nékteré dalsi byly pochopitelné skryty
v hloubce operac¢niho pole. ICG angiogra-

fie byla pouZita téZ po exstirpaci malfor-
mace a potvrzovala eliminaci AV zkratu
(obr. 3a, b). Kontrolni MR po operaci je na
obr. 4a, b. a pooperacni priikaz obliterace
pomoci spindlni DSA na obr. 5. Po ope-
raci jiz symptomatologie neprogredovala
a 6 mésicll po operaci doslo ke zlepsenf ci-
tivosti v perianogenitdlni oblasti.

Diskuze

AVM conus medullaris na rozdil od spinal-
nich AVM v jinych ¢astech michy maji vét-
sinou vysokopratokové cévni zdsobeni jak
z pfedni, tak ze zadnf spinaini tepny. Je-
jich nidus miva exofytickou porci, zasahu-
jici mezi vldkna kaudy. Tim jsou tyto léze
prece jen Iépe chirurgicky pfistupné. Za-
timco vétsina spinalnich AVM se v sou-
Casné dobé resi endovaskuldrné ve vysoce
specializovanych centrech, u AVM conus
medullaris je casto mozné chirurgické fe-
seni nebo kombinace obou modalit.

Pro indikaci terapeutické intervence je
dalezitd predevsim existence predcho-
ziho krvaceni z malformace nebo pro-
gredujici symptomatologie. Podle Djind-
jiana 57 % pacientl s nelécenou spinalni
AVM bude invalidnich do 20 let [7]. Jedna
se tedy o progresivni onemocnéni a indi-
kace Iécby u symptomatickych pacientt je
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Obr. 2a-c¢) AVM conus medularis téze pacientky na spinalni DSA. PInéni malformace pri nastfiku L1 vpravo cestou
a. spinalis ant. (a), Th 12 vlevo cestou a. spinalis post. (b) a Th10 vlevo na bo¢ném snimku, kde je patrno ziveni nidu jak

predni, tak zadni spindlni tepnou (c).

Obr. 3a, b) ICG angiografie pred (a) a po (b) resekci AVM (vlevo kranialné, vpravo kaudalng).

obvykle opravnéna. Také vysledky, které
mdame k dispozici z literatury, opraviuji
k mirnému optimizmu. Ve Spetzlerové
sérii 16 pacientl z roku 2012 bylo zlep-
Seni dosazeno u 40 %, stabilni bylo 40 %
a zhorseno bylo 20 % pacientd [1]. Indi-

kace endovaskularni 1é¢by a mikrochi-
rurgie musi byt individualni. Podstatna
je velikost jednotlivych vyZivujicich tepen
a jejich vzdalenost od nidu malformace.
Cim vétsi vzdalenost a nizsi prisvit téchto
tepen, tim slozitéjsi je endovaskularni re-

seni, coz byl i pfipad nasi pacientky. Proto
byla zvolena oteviend operace. VyuZiti
ICG hodnotime jako vyhodné pro ozfej-
méni dalezitych pfitokd. Je potreba upo-

se nidus zanoroval do misniho konu, nez
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v oblasti, kde nidus vy¢nival mezi vidkna
kaudy.

Z literatury vyplyva, Ze relativné casty
postup je kombinace endovaskularni
lécby a mikrochirurgie ve jmenova-
ném poradi [1]. Nenf zcela jasné, zda se
v téchto pfipadech jednalo o pfedem na-
planovany algoritmus, nebo byla oteviend
operace provedena aZ poté, co se nepo-
darilo malformaci kompletné uzavrit.

Jedna se o prvni pfipad Uspésné fesené
AVM conus medullaris publikovany v CR.

Ve Spetzlerové sérii bylo dosazeno angio-
grafické obliterace v 88 % pfipadU. Ve 20 %
doslo k recidivé pavodné angiograficky ob-
literované malformace. Spise nez de novo
AV zkrat je pravdépodobné drobné rezi-
duum, které casné pooperacni DSA neod-
hali. Z tohoto ddvodu Spetzler doporucuje
tyto pacienty déle klinicky sledovat [1].

Obr. 4a, b) Stav po exstirpaci AVM v sagitdlnim (a) a axialnim (b) fezu na MR
v T2 vadzeném obraze.

Zaveér

AVM conus medullaris jsou vzacné ob-
tizné lécitelné léze, které viak ponechany
pfirozenému prabéhu vedou k progresiv-
nimu horSeni stavu pacientd, eventudlné
nahlému zhorseni pfi vzniku krvacent.
Symptomatické léze by tedy mély byt Ié-
Ceny, obvykle kombinaci endovaskularni
a mikrochirurgické Iécby nebo pouze mi-
krochirurgicky. Dobré lécebné vysledky
jsou mozné u velké ¢asti pacientl. Vzhle-
dem k moznosti recidivy AV zkratu i kli-
nickych obtizi by méli byt tito pacienti
i nadéle sledovani.
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