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Malignant course of a rare case of cauda equina neurolymphomatosis

VéZend redakce,
buriky maligniho lymfomu Ize kromé typic-
kych lokalizaci vzacné nalézt i v misnf tkani,
nebo jesté méné obvykle v oblasti cauda
equina. Cauda equina se skladd z misnich
kofen’ L2-S5 spolu s coccygedInim nervem
a nachazf se v patefnim kanalu distalné od
conus medularis v lumbdlni cisterné patef-
niho kandlu. Primarn{ lymfom caudy equiny
je velmi vzacnou nozologickou jednotkou
patfici do skupiny diagnéz zndmych jako
neurolymfomatdzy. Neurolymfomatdza je
charakterizovana infiltraci malignich lymfo-
movych bunék mezi hlavové nervy, nervové
kofeny nebo pletené a periferni nervy [1,2].
Neurolymfomatéza mize byt podle pU-
vodniho mista diagnézy dale rozdélena na
primdrni a sekunddarni. Druha z moznosti
predstavuje progresi nebo recidivu jiného
systémového lymfomu ¢i leukemie. Primarni
neurolymfomatdza tvoff asi 20 % viech neu-
rolymfomatéz a pouze 0,2 % viech non-
-Hodgkinovych lymfom [3]. V literatute je
zaznamendano pouze néco pres 20 piipadd
primarniho lymfomu caudy equiny, aniz by
existoval uceleny soubor dat. V nasi kazuis-
tice bychom chtéli pfedstavit obtiznou dia-
gnostiku tohoto maligniho onemocnént.
76letd pacientka byla pfijata na spadové
neurologické pracovisté pro asi mesic trvajici
rozvoj slabosti levostrannych koncetin (na
levé horni koncetiné lehké paréza s akcen-
taci akralné, na levé dolni koncetiné stfedné
tézka paréza) a suspektni periferni 1ézi n. VII.
na levé strané. Vzhledem k centralnimu typu
parézy byla po pfijeti provedena MR mozku
s kontrastni latkou, kterd odhalila pouze
drobny v.s. neurinom vnitiniho zvukovodu
vlevo (obr. 1A, B).

V dals$im kroku byla provedena lum-
balni punkce, kterd prokédzala proteinocy-
tologickou asociaci (protein 2 837 mg/I, lak-
tat 795 mmol/l, lymfocytarni pleiocytédza
15 284 segmentd, koeficient energetické
bilance [KEB] =574). Nejprve byla zahdjena
lé¢ba intravendzné podavanym ceftriaxo-

nem, ktery byl z d@vodu alergické reakce
pacientky po tydnu nahrazen meropenem.
Byla vyloucena infekce lymeskou borelio-
zou, treponemou pallidum, virem kliStové
meningoencefalitidy, herpetickymi viry, en-
teroviry a aspergilem. Rovnéz nebyly nale-
zeny onkoneuralni protilatky ani protilatky
asociované s autoimunitnimi encefalitidami.
Jedinymi zachycenymi abnormalnimi na-
lezy byl hrani¢né vyznamny prikaz antigan-
gliosidovych protildtek GM1 IgM a elevace
chemokinu CXCL 13. Na zakladé téchto vy-
sledkd a klinického stavu pacientky, ktery
nebyl zcela typicky pro neuroinfekci, bylo
doporuceno diagnostické vysetfeni v sou-
vislosti s hledanim hematoonkologického
onemocneni. Byly provedeny dopliujici CT
trupu a UZ lymfatickych uzlin, spolu s dalsf
laboratorni diagnostikou a sterndini punkci.
Na CT trupu bylo vyjadieno podezfeni na
cholangiokarcinom v levém jaternim laloku,
avsak naslednd punkéni biopsie prokézala
pouze benigni bilidrni adenom. Vzhledem
k suspektni hematoonkologické patolo-
gii bylo zamysleno doplnit vysetreni likvoru
o pritokovou cytometrii, avsak opakovany
pokus o lumbalnf punkci (i pfes cilenou na-
vigovanou punkci pod CT) nebyl Uspésny
kv@li nemoznosti ziskat mozkomisni mok
(,suchy patefni kanal”). BEhem hospitalizace
doslo k regresi facidlni parézy na levé strané,
avsak nové se zacala rozvijet chabd parapa-
réza dolnich koncetin. Svalova sila byla sni-
Zena ve vsech segmentech bez zhorsenf
citlivosti. Vzhledem k progresi nédlezu byla
provedena MR kréni, hrudnf a bederni patefe
s kontrastnf latkou, kterd odhalila difuzni in-
tradurdIni postizeni cauda equiny az k mis-
nimu konu a podezieni na metastatické po-
stizeni obratle Th7 (obr. 1G-F).

Diferencidlné diagnosticky byly zvazo-
vany moznosti jako lymfocytdrni leuke-
mickd meningitida, neurolymfomatéza, me-
tastatickd leptomeningitida nebo myeloidnf
sarkom. K doplnéni diagnostiky bylo ob-
jednano vysetfeni PET/CT, které potvrdilo
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vysoce "®F FDG-avidnf infiltrdt v patefnim ka-
nalu od Th12 po sakrum s vybihajicimi infil-
traty kopirujicimi prébéh nervovych struk-
tur, spolu s osteolytickym loZiskem v obratli
Th7 (obr. 2A). Intrakanalikularni obraz na-
znacoval moznost leptomeningitidy, avsak
vzhledem k nélezu loZiska v Th7 bylo vyjad-
feno podezieni na tumordzni infiltrat caudy
equiny. V prlbéhu vysetfovaciho procesu
doslo béhem 7 dnd k rychlé progresi neu-
rologického nélezu na dolnich koncetindch
a k praktické paraplegii, pficemz perianoge-
nitaInf citlivost a polohocit koncetin zdstaly
zachovany. Pacientka byla konzultovéna na
mezioborovém neurochirurgickém indikac-
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Obr. 1. Transverzalni (A) a korondlni (B) MR mozku v sekvencich T1 po podéni kontrastni latky prokazuje maly v.s. neurinom vnitiniho
zvukovodu vlevo. Bez jinych onkosuspektnich intrakranidlnich patologii. MR lumbosakraIni patefe prokazuje difuzni postizeni v ob-
lasti Th12-S1. Sipky ukazuji na expanzi v T2 sagitalnim fezu (C), T1 sagitalnim fezu bez kontrastni latky (D), T1 sagitalnim fezu po apli-
kaci kontrastni latky (E) a ztlusténi pochvy odstupujiciho kofene na T1 tranverzalnim fezu s potlacenym signalem tuku po aplikaci kon-

trastni latky (F).

Fig. 1. Transversal (A) and coronal (B) section of MRI in T1-weighted images with gadolinium administration show small intracanalicular
neurinoma on the left side. There was no other oncological finding intracranially. MRI of the lumbosacral spine exhibits diffuse patho-
logy in the area of T12-S1. Arrows are pointing at the tumorous mass in T2-weighted sagittal section (C), T1-weighted non-contrast
sagittal section (D) and T1-weighted section with gadolinium administration (E). On T1-weighted transverse section with fat suppre-
ssion and gadolinium administration arrow shows thickened sheath of the exiting nerve root (F).

nim seminari, kde byla indikovéna biopsie lo-
Ziska caudy equiny. Pacientka byla nésledné
prelozena na Neurochirurgickou kliniku FN
Hradec Krélové, kde byl proveden operacnf
zakrok. V celkové anestezii byla provedena
laminektomie L3 s durotomif. Intraoperacné
nebyla nalezena zddna solidni masa, intradu-
ralni prostor byl vyplnén edematéznimi ner-
vovymi kofeny caudy equiny, které byly ,sle-
pené” ztlustélou arachnoideou (obr. 2B).
Bylo odebrano nékolik malych vzork(
obald kofenl pro histopatologické vysetient.
Pooperacni priibéh byl nekomplikovany, ne-

doslo ke zhorseni, avsak ani zlepseni neuro-
logickych funkci. Histologické vysetteni bylo
znac¢né limitovdano malym vzorkem odebra-
ného materidlu, ale pfitomnost atypickych
leukocytl kolem kofend vedla k vyjadrent
podezfeni na vzacny lymfom caudy equiny.
Pacientka byla prelozena na kliniku onkolo-
gie a radioterapie, kde vsak bohuzel jesté
pred zahdjenim |écby zemfrela. Provedend
anatomicko-patologicka pitva potvrdila roz-
sahlou infiltraci celého rozsahu cauda equina
v délce 130 mm malignim non-Hodgkino-
vym lymfomem (difuzni velkobunécny B-

-lymfom z germindliniho centra [GClike typ];
DLBCL GQ), v¢. infiltrace kostni diené obratle
Th7 (obr. 2G-F).

Neurolymfomatéza caudy equiny je velmi
vzacné onemocnéni, které predstavuje jak
diagnostickou, tak terapeutickou vyzvu. V li-
teratufe je dokumentovano néco pres 20 pfi-
padd priméarniho lymfomu caudy equiny.
Primérny vék pacientl je kolem 55 let, pfi-
¢emz nejmladsi zaznamenany pacient byl ve
veku 11 let [3,4]. Klinicky se pacienti zpravidla
prezentuji pocate¢nimi paresteziemi, dyses-
teziemi, bolestivosti a rlzné vyjadfenou po-
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Obr. 2. Vysetieni pomoci '8F FDG-PET/CT odhalilo zvysenou akumulaci radiofarmaka v celé délce patefniho kanalu v lumbalni ob-

lasti spolu s loZiskem v obratli Th7 (A). Peroperacni snimek edematéznich kofenl po durotomii a laminektomii L3 ilustruje difuzni cha-
rakter patologie (B). Bioptické vysetfeni vzorku odebraného mezi kofeny cauda equina prokazuje pfitomnost lymfoidnich element(
suspektni z lymfomové infiltrace (C) (HE, zvétSeni 10x). Histologické a imunohistochemické vysetieni nekropsie prokazuje rozsahlou
infiltraci celého rozsahu cauda equiny (D) (HE, 4x). Pozitivita barveni CD 20 (E) (CD 2%, 10x) a zéplava lymfocytl (F) (HE, 40x) svédcici
pro diagnézu primdrniho difuzniho velkobuné¢ného B lymfomu GC-like typu v oblasti cauda equina.

HE - hematoxilin-eosin

Fig. 2. '®F FDG-PET/CT examination revealed increased accumulation of the radiopharmaceutical drug in the entire lumbar spinal canal toge-
ther with higher signal in the vertebra T7 (A). After L3 laminectomy and durotomy, snapshot of edematous nerve roots illustrates diffuse na-
ture of the pathology (B). Histopathological examination of the biopsy from a sample taken between the roots of the cauda equina shows
presence of atypical lymphoid elements suspicious of lymphoma infiltration (C) (HE, 10x). Histopathological and immunohistochemical
postmortem examination proved vast infiltration of the whole cauda equina (D) (HE, 4x). Positive staining with CD 20 (E) (CD 2%, 10x) and
lymphoma infiltration (F) (HE, 40x) indicate diagnosis of the primary diffuse large B cell lymphoma GC-like type of the cauda equina.

HE - hematoxilin-eosin

ruchou hybnosti dolnich koncetin. V dalsim
pribéhu obvykle dochézi k progresivni pa-
raparéze az paraplegii dolnich koncetin [5].
Neinvazivni diagnostika spociva pfedevsim
v zobrazovacich vysetrenich. MR oblasti be-
derni patefe zobrazuje opacifikaci kofeno-
vych pochev, edematdzni zmeény &i nodu-

larni nervova rozsifeni. Vyse uvedené zmény
jsou vsak pritomné i u jinych diagnostickych
jednotek, jako jsou chronickd zénétlivé de-
myelinizujici polyradikulitida, neurofibro-
matdza, maligni tumor z nervové pochvy
periferniho nervu ¢i metastatické posti-
zeni caudy equiny epitelidInimi tumory [6].

'8F FDG-PET/CT prokazuje zvysené vychy-
tavani radiofarmaka v prdbéhu postizenych
¢asti caudy equiny. Mezi invazivni vyset-
reni patii lumbalni punkce, kterd mize ob-
sahovat lymfomové bunky detekovatelné
cytologickym vysetfenim, nebo pozitivni
biomarkery jako IL-2, IL-10 a CXCL13 [7]. Sen-
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zitivitu cytologického vysetfeni pak muaze
zvysit pritokova cytometrie [8]. Velmi ¢asto
jsou vsak zmeény v likvoru pouze nespeci-
fické — byvéa zachyt zvyseného poctu leu-
kocytl (82,4 % pfipadl), elevace proteind
(88,2 % pfipadl) ¢i snizeni hladiny glukdzy
(41,2 % pripadd) [3]. Nejcastéji je diagndza
potvrzena biopsii loziska, kterd se provadi
z laminektomie bederni patefe. Infiltrace
nervovych kofent davéa vzhled vyplnéného
durdiniho vaku oteklymi nervovymi kofeny.
Biopsie nervového kofene je u pacientl se
zachovalou motorickou funkcf dolnich kon-
Cetin doporucovana za peropera¢ni moni-
torace motorickych evokovanych potenciald
a bulbokavernézniho reflexu [9,10]. V [é¢bé
primarniho lymfomu caudy equiny byva in-
dikovéna chemoterapie, radioterapie nebo
kombinovana chemoradioterapie [9]. V sys-
témové chemoterapii se vyuzivad vysoko-
davkovy methotrexdt, rituximab, cyklofos-

famid, doxorubicin, vinkristin a prednison
(R-CHOP) [5]. Celkova progndéza pacientl
se odviji od stupné infiltrativniho postizent,
rychlosti diagndzy, véku a komorbidit.

Tento vystup vznikl v rdmci programu Cooperatio, védnf
oblasti SURG.
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