Nadory mozecku a IV. komory u dospélych

Gliomy

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Gliomy mozku (klasifikace, symptomatologie, diagnostika, Iécba).
Ependymom

Ependymom je neuroepitelidIni nddor mozku, ktery se vyskytuje po celé vy T T
délce nervové osy v komorovém prostoru. Nej¢astéji vznikd mezi 1.-5. [ R0 foo ;1';-.“*‘-.‘5'- ot L
rokem Zivota, z toho nej¢astéji intrakranialné (primarné IV. komora). 1! _'""_-.’.v‘ .ty '%.'%l. etady s ;h

Vyskyt misnich ependymom prevlada u dospélych pacientl (nejcastéji
mezi 35-45 lety). Zastupuji vétsSinu (60 %) vsech primarnich
intrameduldrnich nadorg. 2131141651

Je benigni, semimaligni, existuje i maligni forma. Byva dobre ohraniceny,
mUze obsahovat fokalni kalcifikaci, mdze zakrvacet. Mdze vyrlstat

kdekoliv v komorovém systému a misSe, roste z vystelky komorového
systému z radialnich glii. (617

£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Ependymom (patologie).

Lokalizace

1) 60 % fossa posterior,
2) 30 % supratentorialné,

3) 10 % micha. (8!

Diagnostika

Primarné se ependymomy diagnostikuji pomoci zobrazovacich metod CT a
MR:

= CT - |épe zobrazi mozné kalcifikace, které jsou pritomny zejména u
subependymomd,

= MR - ependymomy na MR obvykle vypadaji jako dobre ohranic¢ené
léze. [9]

MRI - subependymom v laterdIni komore

Na CT i na MR nejsou obvykle pritomny edémy, ani infiltrace okolni
mozkové tkané. Jak jiz bylo ale uvedeno v Gvodu, na zobrazovacich zafizeni je v nékterych pripadech mozné vidét
hemoragii, popf. cystickou slozku. 10

Casto se provadi biopsie pro spravné stanovani nasledné |é¢by. [10]

Klasifikace dle WHO

Dle WHO délime ependymomy do tfi skupin [11:
WHO grade |

Déleni:

= subependymom - non-invazivni, roste pomalu, vétsSinou se
vyskytuje u pacientl stfedniho véku a starsich, ¢asto je
diagnostikovéan incidentaing; (12!

= myxopapilarni ependymom - primdarné se vyskytuje ve filum
terminale a/nebo v conus medullaris, reprezentuje az 13 % spinalnich
ependymomd, jednéd se o nej¢ast&jsi tumor v cauda equina. 13!

MRI - myxopapilarni ependymom

WHO grade i

"Klasicky" ependymom, je ze vSech typd ependymom@ nej¢astéjsi. Primarné se vyskytuje intrakranialné.
Rozdélujeme na:

= papildrni ependymom;
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= clear cell ependymom;

= tanycyticky ependymom - kromé intrakranialnich oblasti se typicky vyskytuje v cervikalni a thorakdIni ¢asti
michy, mUze se ale ojedinéle vyskytovat i ve filum terminale,

= RELA fusion-positive ependymom (nové zafazeni z roku 2016), (1411151161171

WHO grade IlI
Pouze jedina forma:

= anaplasticky ependymom - ma vyssi tendenci proliferace, infiltruje
okolni mozkovou tkan a metastazuje diky sitfenf likvorem. [18

Kromé déleni na zdkladé WHO klasifikace mdzeme tyto tumory rozlisit na
low-grade a high-grade ependymomy. Low-grade ependymomy jsou ve
své biologické podstaté benigni, rostou pomalu (WHO grade | a Il). High-
grade ependymomy, do kterych rfadime anaplasticky ependymom (WHO
grade ll1), jsou maligni, rychle rostou a progndza pacientd s timto
tumorem nenf dobra. 19!

Symptomatologie

MRI - anaplasticky ependymom

Intrakranialni ependymomy

Primarné zalezi na lokalizaci. U intrakranidlnich 1ézi jako inicidlni prezentace prevlada zvyseny intrakranialni tlak,
cefalea a souvisejici projevy onemocnéni. V ramci fossa posterior je obvykld ataxie, mezi dalsi symptomy se ale
fadi i diplopie, nystagmus aj. Supratentoridlné se ependymomy projevuji nejcastéji epilepsii, popr. fokalnimi
neurologickymi deficity. [20!

Spinalni ependymomy

Ackoliv je zde pomérné diverzni symptomatologie souvisejici s individudlni lokalizaci tumor(, obecné dominuji
bolesti zad, senzorické deficity, slabost dolnich koncetin. Nékteri pacienti mohou vykazovat i dysfunkci mocového
méchyre, ataxii chlize, sfinkterové poruchy ¢i sexudini problémy. Akutni zhordeni symptom@ u nékterych pacient@
mUze zpUsobit akutni intratumorova hemoragie, ojedinéle mlze i nasledkem spinalniho subarachnoidalniho
krvaceni dojit k hydrocefalu. [21[211[221(23](24](25]126]27]

Nékteré ependymomy (nejcastéji WHO grade I, ojedinéle i WHO grade Ill) jsou asociovany s neurofibromatézou
druhého typu (NF-2) [281[291[30],

Terapie

Zakladem je co nejradikalnéjsi chirurgickd resekce, pri parcialni resekci se pripadné mdze reziduum ozafrit
radiochirurgicky. 31!

K radiochirurgii jsou indikovani zejména pacienti (jak déti, tak dospéli) s reziduem WHO Il nebo WHO llI
ependymomu. Popripadé se indikuje k chemoterapii, zejména ale u mladsich déti (<12 mésicl) a dospélych

pacientd s rekurentnim tumorem, u nichz neni chirurgicka ¢i radiochirurgicka Ié¢ba proveditelna - je prilis rizikova.
[32]

Progndza

Neni pfrilis dobra, zejména vzhledem k lokalizaci tumoru, kterd je ¢asto chirurgicky téZce dostupna. Na prognéze se
primarné podili:

1. lokalizace (nejvice chirurgicky ndrocné jsou ty ve IV. komore),
2. anaplasticka forma onemocnéni,
3. parcialni resekce.

Pravdépodobnost 5letého preziti se u déti pohybuje kolem 50-70 %, ovSsem v pripadé dostaveni rekurence je
mortalita az 90 %. [33!

Hemangioblastom
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= dfive nazyvany angioretikulom
= v 80 % je to spontanné se vyskytujici tumor
m 7 20 % je soucdsti geneticky podminéného syndromu - syndrom von Hippel-Lindau (VHL) (hemangiomy CNS,

angiomatdza sitnice, cysty parenchymatéznich organ()
® U 25 % z nich se vyskytuji karcinom ledvin, feochromocytom a Castéji téz karcinom pankreatu!
je benigni, postihuje hlavné mladsi jedince
nejcastéji je v mozecku
je ¢asto cysticky, nebo mlze byt solidni, silné vaskularizovany
pravé cysticka forma je nebezpecdnd, protoze se mlze zadit rychle zvétSovat a ohrozuje na Zivoté akutni
okcipitalni herniaci!
klinicky obraz - mozeckovy syndrom a syndrom nitrolebni hypertenze
= U 20 % je polyglobulie z ektopické produkce EPO naddorem

= diagndza - nejlépe na MRI s Gd kontrastem - cysta s hyperdenznim nddorovym uzlikem
= terapie - cysticky hemangioblastom je vzdy indikaci k urgentni operaci!, kdykoli m@ze dojit ke konu a béhem

minut ke smrti, nutné péatrat v rodiné po VHL nemoci, hledat sonem cysty na organech, ...
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