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5Détské oddéleni Nemocnice Sternberk

Kavernomy mozku v détském véku jsou stéle diagnosticky i terapeuticky naroéné léze. Jejich nejéastéjSim prvnim kli-
nickym projevem je epilepticky zachvat (79 %) a/nebo krvaceni do mozku (16 %). V éfe magnetické rezonance predstavuiji
kavernomy mnohem €astéji diagnostikovanou cévni malformaci. MRI se dnes pouziva ke klasifikaci, ale i k uréeni lé¢ebné
strategie. Autofi predkladaji kazuistiku 13letého pacienta s kavernomem mozku, ktery se klinicky prezentoval generalizo-

vanym epileptickym zachvatem.

Uvod

Kaverndzni malformace centralniho nervo-
vého systému jsou sporadické nebo familiarni,
angiograficky okultni cévni malformace cha-
rakterizované jejich némym nebo zjevnym he-
moragickym potencidlem (1). Edwards a spol.
do roku 1993 nalezli v anglicky psané literatufe
pouze 112 publikovanych kavernoml mozku
u déti. Kozler a Bene$ (2) do svého souboru 14
operovanych pacientti zahruli celkem pét déti
Skolniho véku. Cerebrdini kaverndzni malfor-
mace (CCM) nejsou tak vzacné a jsou jednou
ze dvou hlavnich pficin spontanniho mozko-
vého krvéaceni u déti, kromé ruptury arterio-
venozni malformace. Ostatni pfi¢iny krvaceni
do mozku jsou u plvodné zdravych déti velmi
vzécné. Posledni pisemné zpravy poukazu-
ji na vy88i hemoragické riziko v této vékové
skupiné. Prevalence kavernéznich malformaci
u déti se odhaduje mezi 0,37-0,53%. Podle
Mazza a spol. tvofi kavernomy 1,7-18% ze
véech cévnich malformaci (10), podle Bergera
az 42%. Jedna ¢tvrtina téchto 1ézi je pozoro-
véna v détském véku (11). Vrchol incidence je
popisovan ve dvou vékovych obdobich: v prv-
nim roce a ve véku 1216 let.

Kazuistika

Anamnéza. Matka ditéte mé& ob¢asné pro-
blémy s pyrézou. Otec, mladsi bratr a dvé star-
§i sestry zdravi, otec matky po infarktu myo-
kardu ve 40 letech zemrel na srdecni zastavu
v 68 letech. Synovec matky se Ié¢i na epilepsii.
Proband je ze IV. fyziologické gravidity, porod
v terminu, indukci, zahlavim, bez komplikaci.
Porodni hmotnost 3150 g, délka 51 cm, novo-
rozeneckd Zloutenka, dva dny na fototerapii.
Kojen Sest mésicl, do 3 mésict doporucené

Siroké baleni. O¢kovani kompletni podle kalen-
déafe, bez komplikaci. Vaznéji nemocny nebyl,
jen bézné respiratni infekce. Hospitalizovan
na DO ve Sternberku s otfesem mozku po Ura-
zu hlavy v listopadu 2003. Posledni tydny pfed
hospitalizaci si opakované stézoval na bolesti
hlavy.

Nynéjsi onemocnéni. Tyden pied hospita-
lizaci ,probéhla“ v rodiné stfevni chfipka, lécba
jen symptomatickd bez navstévy lékare. V den
hospitalizace byl ve Skole, odpoledne si hral
venku, spat Sel v obvyklou dobu, na nic si nesté-
zoval. Kolem 20.30 hod byl nalezen rodici kle-
Cici u postele, v tonické kfeci a tfesem koncetin
a téla, asi neupadl, byl zmateny, pozvraceny,
na verbalni kontakt matky nereagoval (porucha
védomi). Poruchu sfinkter( rodi¢e nepozorovali,
teplota 36,1°C. V tomto stavu zlistal asi deset
minut az do pfijezdu RZP, kdy jiz navazoval ver-
bélni kontakt, pfevoz na DO ve Sternberku bez
komplikaci. O Urazu rodice nevédéli, poziti 1€kt
nebo drog matka popirala.

Po pfijeti na DO ve Sternberku je chlapec
lucidni, odpovida s latenci, lehce dezoriento-
vany, svalovy tonus na DKK vys3i, tfes DKK,
kie€e jiz nepozorovany. Neurotopicky nélez
byl normalini. Fyzikaini vySetfeni s fyziologic-
kym nélezem na srdci, plicich, dutiné bfisni.
Hydratace pfiméfend, kize bez eflorescenci.
O¢ni vysetfeni: ODS spojivky klidné, papila
v normé, sitnice bez loziskovych zmén, cévy
v normé. Neurolozka stav hodnotila jako stav
po susp. generalizovaném zachvatu s poru-
chou védomi a doporucila pfeklad na Détskou
kliniku v Olomouci za u¢elem dopliujiciho vy-
Setfeni (EEG, CT ¢i MRI). Lé¢ba v pribéhu
jednodenni hospitalizace na DO: diazepam,
krystaloidy i. v. Z pomocnych vySetfeni: toxi-
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kologické vySetfeni negativni. Krevni obraz:
Hb 119 g/l, erytrocyty 3,95x 10"?/l, leukocyty
9,2x10%1, desticky 215x10%1, v diferenénim
rozpoCtu segmenty 49 %, eozinofily 4%, lym-
focyty 38%, monocyty 9%. Astrup: pH 7,36,
pCO, 5,67, p0, 5,70, BE — 1,4. Mo€ chemicky
a sediment normalini ndlez. EKG bez diagnos-
tickych zmén.

P pfijeti na Détskou kliniku v Olomouci
byl chlapec lucidni a afebrilni, na bolest hlavy
ani na nevolnost si nestéZoval. Neurologicky:
inervace kranidlnich nervi spravnd, meninge-
alni jevy negativni, na konéetinach ve vydrzich
stabilni, taxi cilil pfesné, vybavnost §. o. reflext
symetrickd, spravna, pyramidové jevy negativ-
ni, chlize v8ech kvalit a stoj bez patologie. Bylo
doporuceno EEG vySetieni: graf s vyrazné ab-
normnim pozadim, extrémné pomalou zaklad-
ni aktivitou na hranici theta/delta, ale nikoliv
edémového charakteru. Naznaky epileptické
aktivity. Maximum abnormity loZiskové tempo-
ro-parieto-okcipitalné vievo (obrazek 1). Vzhle-
dem k patologickému loZiskovému nélezu bylo
doporu¢eno akutni MRI vySetfeni s ndlezem
kulovitého intracerebralniho hematomu TPO
vlevo velikosti 33x 24 x24 mm, subkortikané,
bez edému okoli a bez expanzivniho chovéni.
Hematom je v T2 obrazech hypointenzni, v T1
je izointenzni s jemnym hyperintenznim lemem
intraceluldrmiho metHb, nejsou patmé ani
znamky cévni malformace (obrdzky 4, 5, 6)
Neurochirurg  neindikoval  neurochirurgic-
kou revizi a doporucil konzervativni terapii.
Doporucil panangiografii k vylouceni cévni
anomalie. V pfipadé negativniho vysledku
doporucil opakované vySetfeni MRI nebo CT
za 4-6 tydnu. Panangiografie mozku: pfi le-
vostranné karotické angiografii méla a. cerebri
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Obrazek 1. EEG loziskovy vyskyt pomalych-vysokovoltaznich vin v levém zadnim kvadrantu

(oznacené elipsou), odezva i vpravo okcipitélné lehka abnormita pozadi
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Obrazek 3. DSA intrakranialnich vétvi VB
povodi v AP projekci pfi nastfiku pravé
AV: norm. nalez
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anterior a a. cerebri media normaini pribéh
a Sitku, kapilarni a Zilni faze nebyla zménéna
(obrazky 2, 3). Na pravostranné karotické an-
giografii byl ndlez ve vech fazich fyziologicky.
Kontrolni EEG vysetieni za 10 dn: graf byl
nadale vyrazné abnormni, extrémné poma-
ly s pfevahou patologie PT, loziskové vlevo.
Ojedinélé epileptoformni grafoelementy nad
levou hemisférou. Krevni obraz: Hb 126 g/l
erytrocyty 4,06x 10"/, leukocyty 6,6x10%I,
desticky 271x10%1, FW 23/46, trombofilni
screening: Quick 91%, aPTT 28,7 s Quick
INR 1,07, protein C 112%, plazminogen 92 %,
faktor Il 94 %, antitrombin Ill 118 %, faktor VIII
131%, volny protein S 85%, APC rezistence
4,801 (v8echny hodnoty byly v mezich normy).
Po EEG vySetfeni zahdjena antiepilepticka
|é¢ba karbamazepinem. Pfechodné podavana
nootropika. V priibéhu 14denni hospitalizace
byl chlapec bez zachvatt, v dobrém celkovém
stavu byl propustén do doméciho léCeni. Za
tfi tydny provedeno kontrolni MR vysetie-
ni: dal$i vyvoj intraparenchymatozniho he-
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Obrazek 4. T1 vazeny obraz v sagitalni roviné
(T1SE): Izointenzni akutni hematom (deoxy-
hemoglogin) s jemnym hyperintenznim lemem
(Sipka) intracelularniho methemoglobinu

matomu vlevo vysoko parietalné (nyni obraz
chronického hematomu s obsahem volného
metHb centrdlng). Dorzokraniélné nelze vy-
loucit kavernom jako zdroj rozséhlejsiho kr-
vaceni (obrazky 7, 8, 9). Pacient byl objednan
na neurochirurgickou kliniku za 10 dn0 na za-
méfeni a poté byl pfijat na planované operacni
feSeni. Neurochirurgicka operace: Po CTS
zaméfeni byla exponovana oblast centralniho
zavitu z cilené malé ovalné kraniotomie pari-
etalné vlevo, pfi mobilizaci a uSetfeni drendz-
nach zil. Minimalnim intergyroznim pfistupem
s limitovanou kortikotomii byl zastizen okraj
kavity, vyplnény dilem tekutym a dilem jiz
oragnizovanym hematomem. Po dekompresi
¢asteCnym odséatim byl nalezen ve vrchliku
dutiny subkortikalné pod motorickym z&vitem
vlastnim kavernom, ktery byl postupné koa-
gulaci zmenden a posléze cirkumferencialné
klasickou mikrodisekci odstranén. Réna se
zhojila po opakovanych puncich podkozniho
hematomu. Vyvedeni z narkézy a bezpro-
stfedni probuzeni bylo hladké, brzo se ale ob-
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Obrazek 2. DSA intrakranialnich vétvi levé

ACI v AP projekci: normalni nalez, bez
znazornéni kavernézniho angiomu, resp.
jiné patologi

Obrazek 5. T2 vazeny obraz v axialni roviné
(T2TSE): Akutni hematom s obsahem hypoin-
tenzniho deoxyHb, resp. metHb, v okoli

jevila kolisajici porucha feéi, ktera reagovala
na protiotokovou lécbu. Stav vyustil v prvnich
pooperacénich hodinach v GM epizéchvat typu
GM s pravostrannou symptomatologii — tonic-
ko klonické kfeCe konCetin, bez ztraty védomi.
Pfechodnd kréatkodoba paréza PHK se zahy
upravila, porucha feéi spoCivajici v dysartrii
a neschopnosti vyslovit sloZitéjsi viceslabiéna
slova pozvolna odeznéla v nasledujich dnech.
Histologické vySetieni: v preparatu nepravi-
delné rozsifena cévni lumina s prokrvacenim,
v lumen koagulovany eosinofilné se barvici
obsah, sténa je vaskularizovana s Cetnymi pig-
mentofagy (obrézky 10, 11).

Diskuze

Mozkové kavernézni malformace (CCM)
jsou cévni léze, které jsou definovany Siro-
kymi cévnimi dutinami bez vétsiho postizeni
parenchymu mozku. Uvadi se, Zze az 75-90%
kavernoml je uloZeno supratentorialné, ob-
vykle kortikalné az subkortikdlné. Epilepsie
je vibec nejCastéjSim klinickym pfiznakem
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Obrazek 6. FLAIR v axialni roviné: Totozny
obraz ve FLAIRu (T2 v.0.). Sipka oznacuje
perifokalni edém

Obrazek 9. FLAIR v axialni roviné: Identicky
nalez chronického hematomu ve FLAIR
sekvenci (T2 v.0.). Sipkou oznaéené ze-
telné heterogenni lozisko kavernomu. (MR
vysetfeni s odstupem 6 tydnu)

kavernomu (4, 8, 11, 12). Vysvétluje se to tim,
Ze vétSina kavernom( je uloZena supratentori-
alné, prevazné v kortiko-subkortikalni oblasti,
odkud je epilepticky paroxyzmus nejéastéji
spoustén. Patofyziologie z&chvati se u ka-
vernomU vysvétluje drazdénim a kompresi
mozku v ddsledku krvaceni a nasledné vni-
kem mistni glialni reakce v nejbliz§im okoli,
kterd je zplsobena ukladanim rozpadovych
produktd erytrocytl, pfedevsim feritinu. Tato
feritinova depozita jsou epileptogenni, stejné
jako pfitomnost kalcifikaci v kavernomu (2).
Krvéaceni se klinicky projevi bud epileptickym
zéchvatem, nebo neurologickymi pfiznaky
mozkového krvaceni.

Kavernomy mohou byt sporadické nebo
familidrni. Geneticky podklad vzniku kaver-
nom0 byl prokdzan u familiarniho vyskytu (5).
Vy$$i incidence familidrnich CCM je popiso-
vana u Spanélskoamerickych obyvatel USA.
Dédicnost u nich je autozomalné dominantni
a kavernomy byvaji obvykle mnohocetné. Prv-
ni gen KRIT1/CCM1 byl zmapovén na dlouhém

Obrazek 7. T1 vazeny obraz v sagitalni roviné
(T1SE): Hyperintenzni chronicky hematom
s obsahem extracelularniho methemoglobinu.
Zvyraziuje se drobny heterogenni okrsek
kavernézniho angiomu v obl. kortiko-sub-
kortikalniho rozhrani (Sipka). (MR vySetreni
s odstupem 6 tydnu)

Obrazek 10. Specialni barveni van Gie-
son+elastika 40x: vykreslujici stény cévni
tvofené v prevaze vazivem se zbytkovou
elastikou

rameni chromozomu 7 (7q11.2921) a dali dva
na kratkém rameni chromozomu 7 (7p15-13) -
KRIT2/CCM2 a na dlouhém raménku chromo-
zomu 3 (3925.2-27) - KRIT3/CCM3. Familiarni
kavernomy jsou zatiZzené az dvojnasobnym rizi-
kem asymptomatického krvaceni nez kaverno-
my spontanni. V etiopatogenezi kavernom( se
neustéle diskutuje i 0 moznosti aktinoterapie,
zejména u détskych onkologickych pacientd.
Pocetnéjsi soubory détskych pacient tuto pfi-
¢inu v8ak jednoznaéné nepotvrzuiji (3). | kdyz
se mozkové kavernomy vyskytuji sporadicky
nebo familiarné, nebyvaji doprovazeny dalsimi
patologickymi entitami. Mottolese a spol. (1)
v souboru 36 détskych pacientli s CCM pou-
ze u jednoho z nich sou¢asné diagnostikovali
. typ neurofibromatézy.U Zadného détského
pacienta se soucasné nevyskytl kozni nebo
visceralni hemangiom.

Diagnostika kavernomd. CT senzitivita
v diagnostice kavernoml je vysoka (70 %),
specificita této metody vSak nedosahuje ani
50%. MRI senzitivita je téméf 100% a spe-
cificita, presné uréeni léze, je 80-100%.
Vzhledem k opakovanému intralezionalnimu
a extralezionalnimu krvaceni, intralezionalnim
kalcifikacim, rezidualnim cystam nebo zvétse-
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Obrazek 8. T2 vazeny obraz v axialni roviné
(T2TSE): Chronicky hematom s obsahem
hyperintenzniho extracelularniho metHB a s hy-
pointenznim lemem hemosiderinu. Na okraji
zietelné heterogennilozisko kavernomu (Sipka).
(MR vysetieni s odstupem 6 tydnii)

Obrazek 11. HE 40x: na pficném prifezu
nepravidelné rozSifena cévni lumina v okrajich
s ¢etnymi pigmentofagy

nym dutindm byva spektrum MRI nélezi vel-
mi pestré. Specifickym MRI obrazem je vznik
typického prstence nizkého T2 signalu kolem
kavernomu, ktery je zapfiCinény ukladanim
hemosiderinu (7, 9).

Optiméalni zplisob Iééby kavernomil je sta-
le diskutovan. Pfi volbé 1éCebné strategie moz-
kovych kavernomd bychom méli vzit v Gvahu
moznost piirozeného rozvoje (kavernomy jsou
dynamické cévni léze), ale souCasné i urcité
riziko operaéni 1éEby. Lécebny postup je hodné
determinovan vékem pacienta, lokalizaci 1éze,
Uc¢innosti medikamentdzni 1é¢by u pacientll se
sekundarni epilepsii (rezistence na lécbu), ale
i pfitomnosti rizikovych faktord pro masivni, Zivot
ohrozujici intrakavernomové a extrakavernomo-
vé krvaceni. Vzhledem k urcité patologické od-
liSnosti kavernomd u déti je v této vékové sku-
piné popisovano vyrazné vyssi riziko krvaceni
do mozku. V pfipadech akutniho krvaceni nebo
fokalnich neurologickych defektd je u nich jed-
noznaéné indikovana chirurgickd lécba. Viastni
mikrochirurgicka [écba je relativné snadnd. Opa-
kované krvaceni a nasledna reakce glie vytvari
bezpeéné rozhrani mezi vlastnim kavernomem
a mozkovou tkani. Cévni zasobeni viastni aktiv-
ni rostouci ¢asti kavernomu je jemné a snadno
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kontrolovatelné bipolami koagulaci. Zmen3eni
venozni lakunarni ¢asti kavernomu opakovanou
koagulaci dale usnadriuje exstirpacii v elogent-
nich oblastech mozku. Kritickym momentem
Uspésné operacni lécby se tak stava prede-
v8im volba operaéniho pfistupu, peroperaéni
monitoring a spravné ohodnoceni a zachovani
Casto se vyskytujicich sdruzenych venoznich
anomalii. Neuronavigace a znalost bezpeénych
pfistupd v elogentnich ¢astech mozku (dno IV
komory, mozkovy kmen, thalamus) umozni pro-
vedeni vykonu v duchu minimdlné invazivnich
technik, prakticky s vylou¢enim pfidatné chirur-
gické léze. Magnetické rezonance v soucasné
podobé pak dovoluje natolik pfesné ocenéni
vztahl pfi souCasné se vyskytujici venozni
anomalii a kavernomu, které umozni radikal-
ni vykon bez rizika poSkozeni kritickych cév
v operaénim poli. V indikovanych pfipadech,
kdy sledovani peroperacnich evokovanych
potencialli, magneticka stimulace a popfipadé
pfima stimulace klry mozku nejsou dostacuji-
ci, Ize pouzit techniku tzv. ,awake surgery®, pfi
které se nemocny, uspany pomoci laryngealni
masky, vyvede z narkézy a pfi vlastni exstirpaci
kavernomu spolupracuje s operatérem v pfi-
mém slovnim kontaktu. U mnohocetnych Iézi je
chirurgicka lé¢ba sméfovana do symptomatické
nebo krvacejici léze. V poslednich letech nastal
v dospélé populaci odklon od radiochirurgické
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|é¢by kavernomd, vzhledem k malé Uspésnosti
a vysokému pretrvavajicimu riziku krvaceni (1).
Radiochirugicka léCba v détském véku neni
navic vhodnd pro vysokeé riziko postradiaénich
komplikaci (6, 12).

Komentar
Klicem ke sprédvné a v€asné diagndze
mozkového kavernomu byl vysledek EEG

vySetieni. Graf s vyrazné abnormnim poza-
dim, extrémné pomalou zakladni aktivitou
a se znaky epileptické aktivity totiz vykazo-
val maximalni loziskovou abnormitu v tem-
poro-parietalni oblasti. Vzhledem k patolo-
gickému loziskovému nélezu bylo provedeno
akutni vysSetfeni MRI, které pfispélo k pfes-
nému ur¢eni diagndzy a nasledné exstirpaci
cévni léze.

Literatura

1. Mottolese C, Hermier M, Stan H, et al. Central nervous system cavernomas in the pediatric age group. Neurosurg
Rev 2001; 24: 55-71.

2. Kozler P, Bene$ V. Supratentorialni kavernomy. Ces Slov Neurol Neurochir 1999; 62/95: 271-276.

3. Heckl S, Aschoff A, Kunze S. Radiation-induced cavernous hemangiomas of the brain. A late effect predominant-
ly in children. Cancer 2002; 94: 3285-3291.

4. Moran NF, Fish DR, Kitchen N, et al. Supratentorial cavernous hemangiomas and epilepsy: a review of the litera-
ture and case series. J Neurol Neurosurg Psychiatry 1999; 66: 561-568.

5. DenierC, Labauge P, Brunereau L, et al. Clinical features of cerebral cavernous malformations patiens with KRIT1
mutations. Ann Neurol 2004; 55: 213-220.

6. Wang CC, Liu A, Zhang JT, et al. Surgical management of brain-stem cavernous malformations: report of 137 ca-
ses. Surg Neurol 2003; 59: 444-454.

7. Wurm G, Kellner FA. Implementation of T2*-weighted MR for multimodal image guidance in cerebral cavernomas.
Neurolmage 2004; 22: 841-846.

8. Di Rocco C, lannelli A, Tamburrini G. Cavernomas of the central nervous system in children. A report of 22 cases.
Acta Neurochir (Sien) 1996; 138: 1267-1274.

9. Labauge P, Brunereau L, Lévy C, et al. The natural history of familial cerebral cavernomas: a retrospective MRI
study of 40 patients. Neuroradiology 2000; 42: 327-332.

10. Edwards MSB, Baumgartner JE, Wilson CB. Cavernous and other cryptic vascular malformations in the pediat-
ric age group. In: Awad IA, Barrow DL (eds) Cavernous malformations. AANS Publications Committee, Park Ridge
1993; 163-183, 185-186.

11. Mazza C, Scienza R, Beltramello A, et al. Cerebral cavernous malformations (cavernomas) in the pediatric age
group. Child Nerv Syst 1991; 7: 139-146.

12. Berger T, Brandt M, Sziwart U. Cavernous hemangiomas in children. Childs Nerv Syst 1988; 4: 123-127.

/ www.pediatriepropraxi.cz

Ve

DIAGNOZA

KLINICKORADIOLOGICKA

a1



