KLINICKO-RADIOLOGICKA DIAGNOZA

NEUROFIBROM PATERNIHO KANALU JAKO MENE OBVYKLA
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Desetilety chlapec porozeny ze II. nekomplikované
gravidity, porodni hmotnost 3800 g, délka 52 cm, kojen
4 mésice, byl pro asi ¢tyfi mé&sice trvajici bolesti levé kyc¢-
le a lopaty kosti kyCelni odeslan ke konzilidrnimu vyset-
feni na ortopedickou kliniku FN v Olomouci. Rodice
popirali uraz, nebyly pfitomny Zadné laboratorni znam-
ky zanétu, bolesti nebyly doprovazeny zvySenou teplo-
tou.

Pri prijeti na ortopedickou kliniku byl pohyb v levé kyc-
li nebolestivy, dominoval spiSe bolestivy poklep na lopatu
kosti kyCelni a byla pfitomna bolest paravertebralniho sval-
stva. Bylo patrné antalgické drZeni téla s dextroskoliézou a
vyhlazenou lordozou. Bolesti v oblasti ky¢le mély intermi-
tentni charakter, vyskytovaly se vice v odpolednich a vecer-
nich hodinach. Na pfehledném rentgenovém snimku pa-
tefe byla patrna dextroskolioza, struktura obratlovych tél
a intervertebralni prostory nebyly v oblasti L/S pfechodu
dobfe prehledné. Nalez na kycCelnich kloubech byl bez
strukturalnich zmén. Trifazova scintigrafie skeletu panve
byla bez priikaznych znamek patologické kostni piestavby.
Ultrasonograficky nalez na jatrech, Zluéniku a Zlu¢ovych
cestach, slinivce, slezin€ a obou ledvinach byl bez patolo-
gického nalezu. Lymfadenopatie v oblasti velkych cév neby-
la nalezena. VySetieni détskym urologem: urologicka ana-
mnéza byla negativni, subjektivné je mikce klidna bez dys-
urickych potiZi, nepomocoval se, bez nefralgie. MoCovy
sediment byl negativni. Laboratorni vySetieni: FW 4/16,
CRP 3,7 mg/l, Na 140 mmol/l, K 4,99 mmol/l, C1 101
mmol/l, urea 4 mmol/l, ALT 0,3 pkat/l, AST 0,42 pkat/l,
AF 4,12 pkat/l, ASLO <200 m.j./ml; krevni obraz: Hb 146
g/1, erytrocyty 5,04x 10'%/1, leukocyty 7,9x 10°/1, trombocy-
ty 388x 10%/1.

Vzhledem k vySe uvedenym naleztim bylo po 10 denni
hospitalizaci doporucené vysetieni détskym neurologem:
bolesti po zadni stran€ levé dolni koncetiny (LDK) (v seg-
mentu S1) se znamkami kofenové iritace. Skoliotické dr-
Zeni patere, levy bok byl napadné vysazeny, patef méla za-
Slou bederni lordozu, palpacné byla nebolestiva, ale Tho-
mayer byl 40 cm, zaklon nemozZny, inklinace doprava jen
lehce. Na DKK Lassegue, vpravo 80 st, vlevo 60 st, hy-
poreflexie L5/S2 1. sin., nebyly vypadky citi. Chtlize byla
mozZna po patach i Spickach, trochu napadal na LDK, po
paté Sel hif. Na zaklad€ neurologického nalezu bylo in-
dikovano cilené rentgenové vySetieni. Obrazek 1: AP sni-

mek L patefe, loZisko projasnéni v levé poloviné téla a
pediklu L4 (Sipka). Obrazek 2: bo¢ni snimek L patefe, vy-
razny ,scalloping® (tvar lastury) zadni hrany téla L4 (Sip-
ka). Obrazek 3: magneticka rezonance L patefe v sagital-
ni roving, T1, ve vySsi dolni hrany L3 aZ poloviny téla L5
hypointenzivni atvar prominujici do exkavace zadni hra-
ny téla L4. Obrazek 4: MR L patere v sagitalni roviné, T1.
Po aplikaci kontrastni latky i.v. byl utvar vyrazn¢€ nasycen,
hyperintenzivni. Obrazek 5: MR L patefe, axialni rovina,
T1, nitrozZilné aplikovana k.1. V patefnim kanale multilo-
kularni utvar uloZeny excentricky vice vlevo, komprimuyji-
ci durélni vak.

Zavér

Expanzivni proces benigniho charakteru v prednim
epiduralnim prostoru v urovni L3-L5, v.s. Schvannom. By-
la indikovana neurochirurgickd operacni revize, lamino-
plastika a extirpace intraduralniho tumoru. Neurochirur-
gicka operace: Tumordzni tkan byla resekovana vcetné
postiZzené tvrdé pleny v okoli kofene, velikost tumoru
5x4 cm. Likvor Ciry, vznikly defekt v tvrdé plené byl pre-
kryt plastikou z lyodury. Histologie: nalez sv€d¢i pro neu-
rofibrom (S-100 a vimentin pozitivni). Pooperacni pri-
béh byl bez komplikaci. KoZni konzilium: ¢etné pigmen-
tové névy a v oblasti hrudniku vé&tsi plo§na pigmentace.
Pfi rozboru rodokmenu nebyla neurofibromatéza uvadé-
na u Zadného z pribuznych.

Diskuze

Nadory v oblasti patefniho kanalu (extra/intradural-
ni) tvofi 3-6 % ze vSech primarnich nadori centralniho
nervového systému détského véku. Tyto nadory se vysky-
tuji sporadicky po cely détsky vék (median véku pri di-
agnoze: 10 let). P&t procent pacientli s neurofibromato-
zou ma vyssi incidenci nadortt michy. Az 70 % nadoru
patefniho kanalu u déti tvori astrocytomy, zbyvajicich
30 % jsou ependymomy (10 %), oligodendrogliomy a gan-
gliogliomy (10 %) a maligni gliomy (10 %). VétSina be-
nignich nadort je charakterizovana pomalym ristem,
a proto zakladni pfiznaky, jakymi jsou napfiklad bolest,
mohou byt pfitomny jiZ nékolik mésict pied diagndzou,
pfevainé€ u mladSich déti (batoleci a pfedSkolsky vek).
Mezi nejcast€jsi klinické nalezy patfi: bolest, slabost,
poruSené drzeni téla s dysfunkci sfinkterti. Svalova sla-
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Obrézek 1. AP snimek L patefe, lozisko projas-
néni v levé poloviné téla a pediklu L4 (Sipka)

Obrazek 2. bocni snimek L pétefe, vyrazny ,scal-
lopin“ zadni hrany téla L4 (Sipka)

Obrazek 3. MR L patefe v sagitélni roving, T1, ve vysi
dolni hrany L3 aZ poloviny téla L5 hypointenzivni ttvar
prominujici do exkavace zadni hrany téla L4 (Sipka).

Obréazek 4. MR L pétefe v sagitalni roving, T1. Po
aplikaci k.I. i.v. je Utvar vyrazné nasycen, hyperin-
tenzivni.

bost mlzZe byt rlizného stupné (monoparéza az kvadru-
paréza). U 70 % déti je bolest lokalizovana do obratlové-
ho segmentu v tésné blizkosti k nadoru. M4 charakter
bolesti tlumené, tiZivé, intenzivnéjsi ve veCernich hodi-
nach a zvétSujici se pfi kasli a kychani. Méstnava papi-
la na o¢nim pozadi a hydrocefalus jsou u nadora patef-
niho kandalu pfitomny jen asi v 15 % (Castéj$i u malig-
nich tumori). Diferencialni diagnostika intramedular-
nich nadoru zahrnuje zanétlivé leze, krvaceni, arterio-
venozni malformace, syringomyelii a hydromyelii, které
jsou dobfe rozliSitelné pouZitim nuklearni magnetické
rezonance.
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Obrazek 5. MR L patefe, axialni rovina, T1, nitrozilné aplikovana k.I. V patéfnim kandle multilokularni Gtvar
ulozeny excentricky vice vlevo, komprimujici duralni vak. Vyrazné hyperintenzivni po aplikaci k. I. i. v.

Komentar

Neurofibromatéza typu I (M. Recklinghausen) je auto-
zomaln€ dominantné dédi¢nou chorobou, ktera u proban-
da vznikla velmi pravdépodobn¢ jako nova mutace. Nutno
pocitat s 50 % rizikem opakovani vady u potomki pacienta.
Izolaci DNA jsme u dité€te nyni neprovadé¢li, ve fertilnim
véku bude optimalni provést prenatalni diagnostiku. Chla-
pec je dal v dispenzarni péc¢i neurologické a onkologické
ordinace détské kliniky. Vzhledem k mozZnosti hamartomi
v ledvinach, srdci, moc¢ovém méchyfi a Zaludku je jednou
ro¢né doporucené sonografické vysetieni, dale jednou roc-
né kontroly v névové ordinaci kozni kliniky.
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