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Progrese hemangioblastomu v téhotenstvi
u syndromu von Hippel-Lindau

Progression of hemangioblastomas in pregnancy in von Hippel-Lindau

syndrome

Vazena redakce,

hemangioblastomy mozecku, mozkového
kmene a michy patii mezi nejcastéjsi na-
dory spojené se syndromem von Hippel-
-Lindau (VHL). Navzdory své benigni povaze
mohou tyto silné vaskularizované cystické
tumory v elokventnich oblastech vyznamné
zvySovat morbiditu a mortalitu [1]. Mozny
vliv téhotenstvi na rdst téchto Iézf zdstava
doposud nejasny. V rdmci kazuistiky prezen-
tujeme v Ceském prostfedf raritni pfipad té-
hotné pacientky s klinickou manifestacf vice-
Cetnych hemangioblastom CNS.

Téhotna 28letd pacientka s VHL zkolabo-
vala v ¢ekarné urgentniho pfijmu. Dostavila
se pro 3 tydny trvajici progredujici bolest
hlavy, zvracenf a fotofobii. Béhem klinického
vysetfeni byla pacientka pfi védomi (GCS 15),
orientovand, afebrilni, bez fatické poruchy,
s izokorickymi zornicemi, bez patologického
nalezu na hlavovych nervech, bez laterali-
zace na koncetinach, bez oslabenf svalové
sily na 10zku, stoj ani chtizi nebylo mozné vy-
Setfit pro torpidni bolest hlavy. Na urgentni
CT mozku byl nalez obstrukéniho hydro-
cefalu a otoku levé mozeckové hemisféry
s pravdépodobnym nadorem. Pacientka v mi-
nulosti prodélala resekci hemangioblastomu
v oblasti hrudni michy na jiném neurochi-
rurgickém pracovisti, osetfeni vitreoretinaIni
trakce, spontdnni potrat v prvnim trimestru
a déle indukovany potrat pro vrozenou vy-
vojovou vadu plodu v druhém trimestru.
Na posledni MR kontrole pfed 10 lety byla
pacientka bez patologickych loZisek v CNS.
Byla pravidelné sledovana pro cysty v pan-
kreatu. AktudIni MR s kontrastni latkou od-
halila 10 novych infratentoridiné uloZzenych
hemangioblastom(, pficemz nékteré byly
s vyraznym kolaterdInim edémem, a jedno
loZisko v miSe v urovni C1 (obr. 1). Déle byla
doplnéna kompletni pfedoperacni vysetrent,
v¢. o¢niho a gynekologického, bez nélezu
daldi nové patologie. Vzhledem k téhoten-

stvi pacientky a rizikim celkové anestezie byl
napldnovan co nejkratsi a zdroven nejefek-
tivnéjsi vykon — obrazem fizend, navigovana
mikrochirurgicka resekce tfi dominantnich
loZisek s pouzitim ultrazvukového aspird-
toru. Protoze pacientka byla ve 13. tydnu té-
hotenstvi (12 + 3), kdy je déloha plIné kryta
panvi, nebyla limitace v peroperacnim polo-
hovéni pacientky. V poloze na pravém boku
z rozsitené subokcipitaIni retrosigmoidalnf
kraniotomie s odbrousenim proximalnf po-
loviny oblouku obratle C1 bylo resekovéno
mohutné lozisko v oblasti kr¢ni michy a déle
dvé dalsi dosazitelnd loZiska s vyraznym pe-
rifokdlnim edémem z levé mozeckové hemi-
sféry. Po operaci doslo k odeznéni klinickych
obtiZi a pacientka byla po tydnu dimitovana
do domaci péce. Téhotenstvi déle probi-
halo fyziologicky. Pacientce byl doporucen
porod cisafskym fezem z dlivodu prevence
potencidlnich komplikaci zpUsobenych zvy-
senim intrakranidlniho tlaku pfi porodu per
vaginam [2]. Pacientka porodila zdravé dité
ve 38. tydnu téhotenstvi. Po roce od vy-
konu byla pacientka naddle bez klinickych
obtizi, doslo vsak k progresi cystické slozky
hemangioblastomu ulozeného v pravé mo-
zeckové hemisféfe. Pacientka vsak vzhle-
dem k péci o kojence preferovala konzer-
vativni postup. Po 2 mésicich doslo k dalsi
progresi velikosti loZiska, proto byla prove-
dena jeho resekce a resekce dalsiho drob-
ného hemangioblastomu z pravého retro-
sigmoidalniho pfistupu. Po vykonu byla
pacientka dimitovana bez klinickych obtiZi
do domdaci péce a pravidelné dispenzari-
zovéana. Po pul roce pacientka opét otéhot-
néla a béhem téhotenstvi doslo k progresi
jiz sledovaného loziska v kr¢ni mise v Grovni
C4/5. Béhem téhotenstvi také doslo k pro-
gresi cystické slozky jednoho loZiska uloze-
ného v pravé mozeckové hemisfére, ostatni
sledovana mozeckovd loZiska zlstala béhem
téhotenstvi stacionarni. Pacientka byla po
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celou dobu téhotenstvi bez klinickych ob-
tizi a ve 38. tydnu porodila zdravé dité pla-
nované cisafskym fezem. Mésic po po-
rodu doslo k dalsi progresi loZiska v krénf
mise, pacientka byla naddle asymptoma-
tickd, proto opét preferovala konzervativni
postup (obr. 2).

Syndrom VHL je autozomalné dominantni
dédicna choroba s incidenci 1: 36 000. One-
mocnénije podminéno mutaci tumor supre-
sorového genu VHL na kratkém raménku
chromozomu 3 (3p25), ktery produkuje VHL
protein podilejici se na proteolyze hypoxif
indukovaného faktoru (HIF). Nedostatek VHL
proteinu vede u hemangioblastd k nadpro-
dukci vaskuldrniho endotelidlniho réstového
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A

Obr. 1. Postkontrastni zobrazeni MR mozku pfed prvni akutni operaci pacientky. (A) Na sagitalni

B

e -
im fezu hemangioblastom s kompresi

medula oblongata; (B) na korondrnim fezu dvé loZiska v oblasti levé mozeckové hemisféry s perifokdlnim edémem. Ve spodni ¢asti za-
chyceny identické fezy na pooperacni kontrole pacientky.
Fig. 1. Contrast-enhanced brain MRI scan of the patient before her first acute surgery. (A) There is sagittal view of a hemangioblastoma
with compression of medulla oblongata. (B) There is coronal view of two more hemangioblastomas in the left cerebellar hemisphere
with perifocal edema. In the second row there are the same views after the patient’s surgery.

Obr. 2. Postkontrastni zobrazeni MR mozku a kréni michy pfi posledni kontrole pacientky.
Na sagitélnim (A) i axidlnim (B) fezu je patrny hemangioblastom kréni michy v oblasti
C3/4.
Fig. 2. Contrast-enhanced brain and cervical spinal cord MRI scan of the patient from her
last follow-up. Both sagittal (A) and axial (B) view are showing hemangioblastoma in the
cervical spinal cord in C3/4 region.

faktoru (vascular endothelial growth factor;
VEGF) a dysregulaci dalsich neoplastickych
procest [3]. Pro syndrom VHL jsou typické
vyskyt hemangioblastomd sitnice a CNS,
svétlobunécny rendlni karcinom, feochro-
mocytom, neuroendokrinni tumory pan-
kreatu, cysty a cystadenomy parenchyma-

tdznich organt s klinickou manifestaci ve
treti dekadé Zivota.

Existuje nékolik hypotéz progrese heman-
gioblastomd v pribéhu téhotenstvi. Jednou
z nich jsou piimé hormonalni vlivy na estro-
genové a progesteronové receptory heman-
gioblastomd [4]. Dale vliv proangiogennich

faktord, napf. placentérniho rlistového fak-
toru (placental growth factor; PIGF) [5]. Zvy-
Seny zilni tlak v dsledku zvétsujici se dé-
lohy pfi Gtlaku vena cava inferior a zvyseny
objem cirkulujici krve se snizenou osmolali-
tou mohou mit za nasledek progresi peritu-
mordzniho edému vedouci ke zhorseni kli-
nického stavu [4]. Z retrospektivni analyzy
autord Gimbert et al. dokumetujici 56 tého-
tenstvi u 30 Zen s VHL vyplyvéa 5% morbidita
u matky a 96% preziti plodu s prdmeérnym
gestacnim vékem 38,2 tydne a primérnou
hmotnosti pfi narozeni 3,1kg [6]. Vysledky
nékolika studif se vsak jednoznac¢né nesho-
duji ve vztahu téhotenstvi k progresi heman-
gioblastomt. V prospektivn{ studii autor( Ye
et al. bylo sledovdno po primérnou dobu
7,5 roku 36 Zen ve fertilnim véku s pravidel-
nymi kontrolami MR kraniospinalni osy. U de-
viti téhotnych Zen neby! nalezen signifikantnf
rozdil v progresi tumor{ v porovnani s ostat-
nimi [7]. Obdobné zavéry prinesla i studie au-
tor Binderup et al. [8]. Pouze retrospektivni
studie autorl Frantzen et al. odhalila signifi-
kantni progresi mozec¢kovych hemangioblas-
tomd v rdmci 48 téhotenstvi u 29 Zen s VHL.
Autofi soucasné doporucuji ve ¢tvrtém meé-
sici téhotenstvi a pred porodem kontroln{
MR mozku [9].
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Z literatury vyplyva, Zze preferovanou lé-
¢ebnou metodou symptomatickych heman-
gioblastom0 kraniospindlni osy je chirur-
gicka resekce, jelikoz byva provazena nizkou
morbiditou. U asymptomatickych loZisek ne-
panuje jasna shoda v postupu. Vétsina au-
tor doporucuje resekci pouze symptoma-
tickych loZisek, pfipadné loZisek bezpecné
odstranitelnych v blizkosti symptomatic-
kého loZiska, jelikoz u pacientl s VHL stejné
nebude resekce kurativnim vykonem. Dle
nékterych studif je doporucena resekce lozi-
sek, pfedevsim z misni oblasti, jesté pred roz-
vinutim senzomotorické symptomatologie,
protoze i po kompletni resekci loziska ne-
musi dojit k Uprave neurodeficitu [10].

Téhotenstvi u zen se syndromem VHL
neni spjato se zvysenou perinatainf umrt-
nosti a nenf kontraindikovéno. Pacientky by
mély byt dispenzarizovany multidisciplinar-
nim tymem a dochézet na pravidelné kli-

nické a radiologické kontroly s ohledem na
bezpecnost pro plod. Dle individualniho kli-
nického stavu pacientky by pak mélo byt
s pfedstihem napldnovano také vedeni
porodu a pfipadné i typ analgezie nebo
anestezie.
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Tésime se na setkani s Vami.

Vazené clenky, vazeni ¢lenové nasi spole¢nosti,
zveme Vés na Plenarni schiizi Ceské neurologické spole¢nosti CLS JEP, kterd je jiz tradi¢né soucasti programu neurologického
sjezdu. Schiize se uskutecnfi ve ctvrtek, 30. listopadu 2023, od 19:00 v Velkém sale Kongresového centra Aldis v Hradci Kralové.

V rdmci tohoto setkdni stru¢né predstavime aktivity vyboru, sdilet vysledky hospodareni, poskytnout Vam aktudini informace
0 stavu naseho ¢asopisu a predstavit plany a projekty, na kterych pracujeme s cilem rozvoje nasi spolecnosti. Rédi bychom také
vyslechli Vase ndzory a podnéty a diskutovali pfipadné problémy, kterym celite ve své praxi.

Vybor CNS
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