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coraz czesciej wykonywanych i skuteczniejszych interwencji chirurgicznych.! Okoto 20% ja-

mistych malformacji naczyniowych moézgu (cerebral cavernous malformations, CM) zloka-
lizowanych jest w pniu, a ich rozpowszechnienie w populacji ogélnej wynosi okoto 1 na 200.
W 1990 i 1991 roku opublikowano wyniki badani obejmujacych 11,3 10%i 16> pacjentéw z jamisty-
mi malformacjami naczyniowymi pnia moézgu (brainstem cavernous malformations, BCM), nazy-
wanymi réwniez naczyniakami jamistymi pnia mézgu, ktérych poddano leczeniu chirurgicznemu.
W kolejnej dekadzie, a takze w ostatnich latach opublikowano doniesienia dotyczace ponad 100
kolejnych pacjentéw.%® Rozwoj w tej dziedzinie odzwierciedlat w gtéwnej mierze coraz szersze wy-
korzystywanie i powszechne zaakceptowanie techniki rezonansu magnetycznego (MR) jako pod-
stawowej metody obrazowania pnia mézgu. Zastosowanie tomografii komputerowej (TK),
bedacej wczesniej jedng z gtéwnych metod obrazowania mézgu, zostato ograniczone z uwagi na
malg rozdzielczo$¢ obrazu i utrudniajace oceng tylnego dotu czaszki artefakty zwigzane z utwar-
dzaniem wigzki promieniowania.? Angiografia miala (i nadal ma) niewielkie znaczenie w diagno-
styce naczyniakow jamistych pnia mézgu, poniewaz zwykle w tym badaniu tego typu malformacje
nie uwidoczniajg si¢. Przed rozpowszechnieniem techniki MR te niewidoczne w badaniu angio-
graficznym zmiany ogniskowe byly czgsto mylnie rozpoznawane jako zmiany nowotworowe, de-
mielinizacyjne lub niedokrwienne, zwigzane z zamknieciem naczyn.'?

Podstawowg kwestia w omawianiu choroby naczyniowo-moézgowej jest doktadna znajomos¢ ry-
zyka zwigzanego z jej naturalnym przebiegiem. Ogolnie rzecz biorac, w przypadku naczyniakow
jamistych m6zgu dane na ten temat s3 mniej doktadne i bardziej dyskusyjne niz w przypadku ta-
kich chorob, jak malformacje tetniczo-zylne (arteriovenous malformations, AVM), tetniaki i zmia-
ny zwezajace zewnatrzczaszkowy odcinek tetnicy szyjnej, z ktorych kazda zostala oceniona
w dobrze zaplanowanych duzych badaniach, pozwalajacych na ustalenie wytycznych dotyczacych
rocznego ryzyka zwigzanego z dang chorobg.!!"!> Ryzyko leczenia kazdej zmiany naczyniowej
w obr¢bie osrodkowego ukladu nerwowego musi by¢ wywazone i poréwnane z ryzykiem zwia-
zanym z naturalnym przebiegiem choroby. W przypadku rzadko wystepujacych naczyniakéw ja-
mistych pnia mézgu ryzyko zwigzane z naturalnym przebiegiem choroby jest nawet mniej
doktadniej poznane niz naczyniakéw jamistych ogétem. Jednoczesnie informacje na ten temat sg
istotniejsze, biorac pod uwage ryzyko zwigzane z leczeniem zmian zlokalizowanych w tej najwaz-
niejszej czeSci mozgu.

Pieﬁ mozgu — niegdys stabo poznany — w ciaggu ostatnich dwoch dekad stat si¢ obiektem
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Dotychczas opublikowano opisy ponad 50 przypadkéw
pacjentéw z naczyniakami jamistymi pnia moézgu, podda-
nych leczeniu chirurgicznemu, ¢ a zbiorcza ocena zwigzanych
z tym doSwiadczen uwydatnita kilka zasad zaakceptowanych
w Srodowisku neurochirurgéw. Najwazniejszg z nich jest
wlasciwy dobor pacjentéw, oparty gléwnie na upewnieniu si¢
co do charakteru danej malformacji. Po drugie, zasadniczg
kwestig jest dostepnos¢ anatomiczna zmiany chorobowej
w obrebie ztozonej struktury pnia mézgu. Opisy pacjentow
poddanych zabiegom radiochirurgicznym dostarczaja
sprzecznych danych na temat leczenia BCM. ¢ Zjawisko kon-
centracji incydentow krwotocznych w czasie moze wptywac
na korzystne wyniki leczenia radiochirurgicznego, obserwo-
wane w niektérych grupach pacjentéw. Leczenie chirurgicz-
ne i radiochirurgiczne niosg ze sobg istotne ryzyko trwatych
objawOw i niesprawnosci.

Naczyniaki jamiste pnia moézgu, kiedys uwazane za nie-
mozliwe do leczenia, obecnie tatwiej mozna ocenic radiogra-
ficznie za pomoca nowoczesnych technik obrazowania,
a postep w zakresie metod monitorowania Srédoperacyjne-
g0, zastosowanie neuronawigacji bez uzycia ramy stereotak-
tycznej i udoskonalenie technik obrazowania struktur
podstawy czaszki, umozliwia ich bezpieczniejsza resekcje. Po-
nadto sa one coraz czgsciej leczone metod radiochirurgicz-
na, przy czym jej skutecznos¢ nadal jest niepewna.

Przebieg choroby

Chociaz niniejszy artykut dotyczy postepowania w przypad-
ku naczyniakéw jamistych pnia mézgu, podobnie jak w przy-
padku innych choréb naczyniowych OUN, zalezy ono
gléwnie od oceny ryzyka zwigzanego z naturalnym przebie-
giem choroby u danego pacjenta. Wyniki badan dotyczacych
przebiegu BCM r6znig si¢ w ocenie czestosci krwawient w cig-
gu roku. Réznice te mogg by¢ thumaczone wzglednie rzadkim
wystepowaniem choroby, stronniczoScig wynikajacg z dobo-
ru pacjentéw, odmiennymi zasadami kierowania pacjentéw,
roznymi definicjami krwotoku (w obregbie zmiany vs poza
zmiang, co czesto jest trudne do rozréznienia), uwzglednie-
niem objawowego i bezobjawowego przebiegu krwawienia,
koncentracji incydentéw krwotocznych w czasie i oceny cze-
stoSci wystepowania pierwszego vs ponownego krwawienia.
Wiedza na temat naturalnego przebiegu choroby w przypad-
ku naczyniakéw jamistych pnia mézgu jest ubozsza niz w od-
niesieniu do innych malformacji naczyniowych.

W 2001 roku Kupersmith i wsp.!” opublikowali wyniki
badania z udziatem 37 pacjentéw obserwowanych przez Sred-
nio 4,9 roku. Czestos¢ wystepowania krwawienia w tym bada-
niu byta mata i wynosita 2,46% rocznie, za§ ponownego
krwawienia 5,1% na rok, przy matej czestosci powiklan
neurologicznych zwigzanych z krwotokiem. Niekt6rzy bada-
cze podkreslali ograniczenia badania, takie jak stronniczos¢
wynikajaca z doboru pacjentéw (chorzy o wzglednie tagod-
nym przebiegu choroby, skierowani do neurookulistéw na dal-
szg obserwacje) i retrospektywny charakter badania.®1® Mimo
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to z pewnoscia niektore naczyniaki jamiste pnia mézgu wyda-
ja sie miec lagodny przebieg i wymagaja postepowania zacho-
wawczego. 1920

W innych licznych doniesieniach zasugerowano bardziej
agresywny przebieg BCM, zwlaszcza w odniesieniu do cze-
stosci wystepowania ponownych krwawiefl i incydentow
neurologicznych. Wyniki najwi¢kszego badania z udzialem
pacjentow z naczyniakami jamistymi pnia mézgu leczonych
chirurgicznie (>30) wskazujg, ze czestos¢ wystepowania
krwawienia wynosita 21-60% na rok.®7-2-23 Wyniki badan
dotyczacych pacjentéw leczonych chirurgicznie moga row-
niez reprezentowac stronniczo$¢ wynikajaca z doboru pacjen-
tow, natomiast badania prospektywne oceniajace naturalny
przebieg choroby potwierdzily istotna czestos¢ wystepowa-
nia krwawienia i nawrotu krwawienia.?* Objawy krwotoku
do pnia mézgu majg istotne implikacje kliniczne i funkcjonal-
ne. Do czestych objawéw neurologicznych nalezg w tych
przypadkach deficyty w zakresie funkcji nerwéw czaszko-
wych, zaburzenia czucia i ostabienie sily migSniowej, czesto
7 towarzyszgca ataksjg, zaburzeniami Swiadomosci, wodogto-
wiem i okreslonymi zespotami bolowymi.”$23 Podobnie jak
w przypadku te¢tniakéw moézgu, w odniesieniu do naczynia-
kéw jamistych plec Zzefiska wigze si¢ z wigkszym ryzykiem wy-
nikajacym z przebiegu choroby, podczas gdy wielkoS¢ samej
malformacji nie ma tutaj istotnego znaczenia.

Mikrochirurgia

Leczenie chirurgiczne naczyniakow jamistych pnia mézgu
zostalo znakomicie i nieSwiadomie zapoczatkowane przez
Dandy’ego,?> ktory u 31-letniego mezczyzny przeprowadzit
zabieg ewakuacji krwiaka zlokalizowanego w gornej cze¢sci
pnia mézgu, zwiazanego z peknigciem naczyniaka jamistego.
Obecnie resekcja chirurgiczna jest najlepiej udokumentowa-
ng i najskuteczniejsza metodg leczenia BCM. W ostatnich
dwoch dekadach opublikowano co najmniej 50 artykutow na
ten temat, przy czym taczna liczba opisanych pacjentéw wy-
niosta od 3%0%7 do 220.8

DECYZJA O PRZEPROWADZENIU ZABIEGU OPERACYJNEGO
Lekarze specjalizujgcy sie w neurochirurgii sa uczeni,
ze do resekgji chirurgicznej malformacji pnia mézgu kwalifi-
kujg si¢ pacjenci, kt6rzy przebyli co najmniej dwa epizody
krwawienia i u ktorych zmiana jest zlokalizowana w miejscu
najblizszym powierzchni pnia moézgu. Wytyczne te podkres-
laja koniecznos¢ rozpoznania agresywnego przebiegu zmiany
i potencjalng chorobowos¢ zwigzang z uszkodzeniem tkanki
srodmozgowia i tylomozgowia. Bardziej drobiazgowi
i doswiadczeni chirurdzy rozszerzyli wskazania do resekcji
malformacji na pacjentéw z narastajacym deficytem neurolo-
gicznym, niezaleznie od liczby przebytych incydentéw krwo-
tocznych, a takze do naczyniakow, ktore niekoniecznie
zawierajg komponent egzofityczny.®28 Latwe wykorzystanie
dostepow okolicy podstawy czaszki, przy zaawansowaniu
technik obrazowania przedoperacyjnego, neuronawigacji
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i srédoperacyjnego monitorowania neurofizjologicznego,
wspomagaja t¢ trudng dziedzing chirurgii.

POSTEPY W OBRAZOWANIU NACZYNIAKOW JAMISTYCH PNIA
MOZGU | NEURONAWIGACII

Rozw6j metod leczenia naczyniakéw jamistych pnia
mozgu uzalezniony byt gtéwnie od udoskonalenia technik ob-
razowania umozliwiajacych nie tylko identyfikacj¢ przyczyny
objawow czy zrodia krwotoku, ale rowniez obserwowanie
progresji zmian, planowanie optymalnego dostepu operacyj-
nego i identyfikacj¢ sasiadujgcych ze zmiang obszaréw elo-
kwentnych mézgu. Tomografia komputerowa charakteryzuje
sie niewystarczajacg rozdzielczoscig obrazu, ktéra konieczna
jest do uwidocznienia szczegotow budowy naczyniakow ja-
mistych pnia mézgu, a angiografia zwykle ich nie uwidocz-
nia. Dlatego znaczgca role w doskonaleniu metod wizualizacji
radiograficznej tych zmian odegral postep technologiczny
w zakresie technik obrazowania metoda rezonansu magne-
tycznego.

W obrazach T1 zaleznych naczyniaki jamiste typowo uwi-
doczniajg sie jako ogniska o mieszanym sygnale i siatkowatym
rdzeniu otoczonym hipointensywng obwodka utworzong
przez ztogi hemosyderyny lub ferrytyny.?? Ze wzgledu na arte-
fakty zwigzane z podatnoscig magnetyczng s3 one najlepiej
widoczne w obrazach T2 zaleznych i w sekwencji echa gra-
dientowego.?? Rozw6j nowszych technologii MR, takich jak
obrazowanie technika CISS (constructive interference in
steady-state) i obrazowanie tensora dyfuzji (diffusion tensor
imaging, DTT), dostarczyt neurochirurgom bardziej szczego6-
fowych i istotnych pod wzgledem funkcjonalnym informacji
pomocnych w podejmowaniu decyzji o leczeniu operacyjnym.

W ostatnich kilku latach technika CISS stala si¢ nieocenio-
ng metoda dostarczajaca obrazow o wysokiej rozdzielczosci,
a takze trojwymiarowych obrazow (3D) struktur zbiornikow
podstawy.3? Uzyskane dane mogg by¢ pomocne na przyktad
W rozpoznawaniu ucisku naczynia na nerw tréjdzielny u osob
z neuralgig nerwu trojdzielnego, ktore s3 najlepszymi kandy-
datami do dekompresji mikronaczyniowej. W niedawnym

RYCINA 1. Przedoperacyjna traktografia u pacjenta z naczyniakiem jamistym okolicy mostowo-$rodmaozgowiowej. A, B. Widok w przekrojach czotowym

i osiowym ukazujacy obraz w odniesieniu do obu wsteg przysrodkowych. Lewa wstega przysrodkowa jest znieksztatcona przez nieprawidtowg mase. C, D.
Widok w przekrojach czofowym i osiowym ukazujacy potozenie malformacji wzgledem obu drég korowo-rdzeniowych i wsteg przysrodkowych. (Z: Chen X,
Weigel D, Ganslandt O, et al. Diffusion tensor-based fiber tracking and intraoperative neuronavigation for the resection of brainstem cavernous angioma.

Surg Neurol 2007; 68: 285-9; za zgoda.)
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doniesieniu Zusinger i wsp.3! szczegétowo omowili zastoso-
wanie tej techniki w planowaniu zabiegéw chirurgicznych
w odniesieniu do naczyniakéw jamistych pnia mézgu. Bada-
cze opisali 13 pacjentow z BCM leczonych operacyjnie,
u ktérych przed zabiegiem wykonano badanie rezonansu
magnetycznego technikg 3D-CISS. Ta zaawansowana metoda
obrazowania umozliwia ocen¢ pod katem obecnosci lub bra-
ku warstwy parenchymalnej otaczajgcej naczyniak oraz
pomiar jej grubosci. W przypadku glebokich zmian bez kom-
ponentu oponowego pozwala ona ustali¢ wzglednie bez-
pieczny dostep operacyjny do zmiany w obrebie pnia mézgu.

Kolejna technika obrazowania metodg rezonansu magne-
tycznego, ktora rozwinela sie w ciggu ostatnich lat, jest DTL
Stosowana w chirurgii guzow mézgu okazata si¢ wartoScio-
wa metodg oceny przed- i Srédoperacyjnej, pozwalajaca na
identyfikacje i zaoszczedzenie elokwentnych drég istoty bia-
tej mozgowia.3? Poniewaz uszkodzenie wiokien drog elo-
kwentnych stanowi istotne ryzyko leczenia operacyjnego
naczyniakéw jamistych pnia mézgu, obrazowanie tensora dy-
fuzji jest technikg o najwigkszej wartosci. Mozliwos¢ wykorzy-
stania tej metody zostala opisana przez Chen i wsp. w 2007
roku.33 W przedstawionym przez nich przypadku do identy-
fikacji drég korowo-rdzeniowych i wstegi przySrodkowe;j
sasiadujacych z naczyniakiem zlokalizowanym w okolicy mo-
stowo-srodmozgowiowej zastosowano metode traktografii
istoty bialej (ryc. 1). Malformacja zostata usuni¢ta przez do-
step podskroniowy, a dzigki zabiegowi uzyskano zmniejszenie
objaw6w stwierdzanych u pacjenta w okresie przedoperacyj-
nym, bez nowych nastepstw neurologicznych. Badacze uwa-
7aja, ze metoda DTT umozliwia wybor bezpiecznego dostepu
do zmiany chorobowej, a takze sSrédoperacyjne potwierdze-
nie integralnosci tych waznych drog.

POSTEPY W ZAKRESIE METOD MONITOROWANIA
SRODOPERACYJNEGO

Kolejng technika, ktéra moze by¢ wykorzystywana w lecze-
niu operacyjnym naczyniakéw mozgu jest monitorowanie neu-
rofizjologiczne. Monitorowanie ma bogatg histori¢ jako
metoda utatwiajaca prowadzenie trudnych zabiegéw neurochi-
rurgicznych w obszarach elokwentnych. Metody monitorowa-
nia Srodoperacyjnego narodzily sie¢ w wyniku prac
prowadzonych przez Wildera Penfielda i Herberta Jaspera
w Montrealu w p&znych latach 30. XX wieku. Badacze wykorzy-
stywali Srodoperacyjng elektroencefalografie w celu identyfi-
kacji ognisk epileptogennych, potencjalnie nadajacych si¢
do resekcji u pacjentéw z lekooporng padaczka.3* W przypad-
ku guzéw kata mostowo-mézdzkowego i innych guzéw poza-
osiowych zlokalizowanych w tylnym dole czaszki cenng
metodg stanowig stuchowe potencjaly wywotane pnia mézgu
i monitorowanie nizej i wyzej biegnacych nerwoéw czaszko-
wych, ktére umozliwiajg uzyskiwanie odpowiedzi na bodzce
stymulujace i zagrazajace uszkodzenie nerwéw. ROwniez soma-
tosensoryczne potencjaly wywotane (somatosensory evoked
potentials, SSEP) dostarczaja kluczowych informacji na temat
integralnosci drog czuciowych przechodzacych przez rdzen
kregowy i piefi mézgu. W 2000 roku Steinberg i wsp.3> opubli-
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kowali prace opisujaca 56 pacjentéw z gteboko umiejscowiony-
mi (pieft mézgu, wzgorze, zwoje podstawy) malformacjami na-
czyniowymi, niewidocznymi w badaniu angiograficznym
(angiographically occult vascular malformations, AOVM).
W 36 przypadkach badacze stosowali monitorowanie metodq
SSEP definiujac krytyczna zmiang¢ potencjatu jako spadek jego
amplitudy o ponad 50% lub wydtuzenie latencji o ponad 10%.
Ponadto wykorzystali oni technik¢ mapowania jader nerwow
czaszkowych przez stymulacje sasiadujacych z nimi obszaréw
anatomicznych za pomoca bodZcéw o rosnacej intensywnosci,
az do osiggniecia odpowiedzi progowej. W oméwieniu pracy
autorzy podkreslili, Ze monitorowanie elektrofizjologiczne
i mapowanie jader ruchowych pnia mézgu bylo ,niezwykle
przydatng” metoda, ktéra pozwolita na ,wczesne wykrywanie
nadmiernej retrakcji tkanki nerwowej lub nadmiernej manipu-
lacji w obrebie waznych struktur”. Mapowanie pozwolito row-
niez na minimalizacje uszkodzenia jader nerwéw czaszkowych
podczas nacigcia powierzchni oponowe;.

W 2005 roku inna grupa badaczy z Kalifornii potwierdzita
przydatnosc¢ techniki mapowania ruchowych drég korowo-
-rdzeniowych w obrebie konaréw mézgu, ktorg zastosowata
podczas resekcji naczyniaka jamistego zlokalizowanego
w srodmozgowiu.3® W przedstawionym przez nich przy-
padku 20-letniej kobiety z niedowtadem potowiczym prawo-
stronnym i porazeniem lewego nerwu okoruchowego zasto-
sowano zmodyfikowang elektrode Kartush w celu stymulacji
konara moézgu z dostepu przez bruzde Sylwiusza. Stymulacja
ta pozwolita zidentyfikowac¢ warstwe tkanki otaczajacej naczy-
niak, niezawierajgcej wiokien ruchowych. Badanie przez-
czaszkowych ruchowych potencjaléw wywotanych pomogto
rowniez prowadzi¢ zabieg resekcji, a po operacji u pacjentki
stwierdzono zmniejszenie niedowtadu potowiczego.

POSTEPY W ZAKRESIE DOSTEPU OPERACYIJNEGO

Informacje uzyskane dzigki zaawansowanym technikom
obrazowania i sSrédoperacyjnego monitorowania neurofizjo-
logicznego mogg pomoc okreslic droge dostepu do pnia
moézgu w przypadku operacyjnych naczyniakéw jamistych, ale
wykorzystanie wielu z nich wymaga udoskonalenia technik
chirurgicznych okolic podstawy czaszki. Zabieg operacyjny
w obrebie podstawy czaszki wymaga rozciecia miesni, kosci,
opon i struktur nerwowo-naczyniowych, aby uzyskac dostep
do wszystkich obszaré6w wewnatrzczaszkowych przy minimal-
nej koniecznej retrakcji tkanki moézgu. Wraz z rozwojem
metod obrazowania postepy w zakresie tych technik opera-
cyjnych staly sie najwazniejszym elementem odpowiedzial-
nym za ewolucje w dziedzinie chirurgii naczyniakow
jamistych pnia mézgu.

Lokalizacja BCM moze obejmowac nieliczne obszary ana-
tomiczne osiggane dzigki wykorzystaniu pewnych dostepow
operacyjnych. W przypadku zmian umiejscowionych w tylnej
czesci srodmozgowia mozliwe jest ich usunigcie przez dostep
nadmoézdzkowy podnamiotowy i potyliczny przeznamiotowy
(ryc. 2).73738 Gléwnym wyzwaniem, jakie stawia ta technika
operacyjna, jest rozpreparowanie i zaoszcz¢dzenie systemu
zyty Galena oraz ryzyko uszkodzenia drogi wzrokowej na sku-
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RYCINA 2. Jednym z najczeéciej wykorzystywanych dostepéw operacyjnych w przypadku zmian zlokalizowanych w grzbietowe]j czesci $rodmozgowia jest
dostep nadmozdzkowy podnamiotowy. A, B. Utozenie pacjenta, nacigcie skory gtowy, kraniotomia i naciecie opony twardej. C, D. Ekspozycja i anatomia
pokrywy $rodmdzgowia. (Z: de Oliveira JG, Lekovic GR, Safavi-Abbasi S, et al. Supracerebellar infratentorial approach to cavernous malformations of the
brainstem: surgical variants and clinical experience with 45 patients. Neurosurgery 2010; 66 (2): 389-99; za zgoda.)

tek retrakgji ptata potylicznego i manipulacji w poblizu blasz-
ki czworacze;j.

Naczyniaki jamiste pnia moézgu zlokalizowane w przedniej
czesci sSrodmoézgowia mozna usungé przez dostep podnamio-
towy lub bruzde Sylwiusza, w tym dostep oczodolowo-
-jarzmowy.3? Natomiast te umiejscowione w przedniej lub
przednio-bocznej czg¢sci mostu najlepiej sg osiagalne przez
wykorzystanie dostepu pozasutkowego i przezskalistego,
w tym z dostepu przezlabiryntowego i skalistego przedniego
(Kawase).?” W przypadku pacjentéw z czesciowg lub catko-
witg utratg stuchu nawiercenie kosci skroniowej (tj. dostep
przezslimakowy) moze lepiej uwidocznic¢ przednie i ogonowe
obszary pnia mézgu.

Malformacje zlokalizowane w przedniej i przednio-bocz-
nej czesci rdzenia przedhuzonego sg najczesciej operowane
z wykorzystaniem dalekiego bocznego dostepu przezklyk-
ciowego.”21:38 W takich przypadkach nierzadko dochodzi
do przemijajacego porazenia nizej biegnacych nerwow czasz-
kowych i, rzadziej, do niestabilnosci, wynikajacej z czescio-
wej resekcji klykcia potylicznego. W celu usunigcia zmian
zlokalizowanych w tej cze¢Sci pnia mozgu wykorzystywano

réwniez dostep transoralny,® ale postepy w zakresie przez-
nosowej, endoskopowej chirurgii podstawy czaszki mogg by¢
bardziej obiecujgce.*! Naczyniaki jamiste pnia mozgu przyle-
gajace do dna komory czwartej mozna tatwo usunac przez
dostep srodkowy podpotyliczny (z rozcinaniem robaka lub
bez niego)#? lub dostep przez tkanke naczyniéwkows i zasto-
ne rdzeniowg dolng.*3 Chociaz jest to prawdopodobnie naj-
lepiej dostgpny region pnia mézgu, badacze oceniajacy duza
grupe pacjentow poddanych resekcji naczyniakow jamistych
podkreslili potencjalne zagrozenia, zwigzane z wykonywa-
niem zabiegéw z dostepu przez dno komory czwartej i zache-
cili do ostroznego podejscia w tych przypadkach.”2!
Rownie wyrafinowana jak okreslenie dostgpow do pnia
moézgu i znajomos¢ anatomii konieczna do ich opanowania
jest ocena optymalnego dostepu, co zostato najlepiej podsu-
mowane przez Solomana i wsp.*4 stwierdzeniem ,,dwa punk-
ty tworza lini¢ prostg”. Uzycie metody dwoch punktéw po raz
pierwszy zaproponowali Brown i wsp.> w 1996 roku (ryc. 3).
Zasadniczo obejmuje ona wykorzystanie przedoperacyjnych
obrazéw rezonansu magnetycznego w celu okreslenia najlep-
szej drogi dostepu do zmiany chorobowej zlokalizowanej

Neurologia po Dyplomie ® Tom 6 Nr 2 2011

www.podyplomie.pl/neurologiapodyplomie


http://www.podyplomie.pl/neurologiapodyplomie

CHOROBY NACZYNIOWE

Nowoczesne metody leczenia naczyniakow jamistych pnia mozgu

RYCINA 3. Metoda dwdch punktow stosowana w celu okreslenia najlepszego miejsca kraniotomii. Jeden punkt jest umiejscowiony w $rodku naczyniaka
jamistego, drugi na jego przodujacej powierzchni, po czym linie taczaca te punkty przeciaga sie na powierzchnie czaszki. W przypadku tej szczegdlnej
zmiany wskazany jest dostep skrajnie boczny nadmdézdzkowy podnamiotowy. (Z: de Oliveira JG, Lekovic GP, Safavi-Abbasi S, et al. Supracerebellar
infratentorial approach to cavernous malformations of the brainstem: surgical variants and clinical experience with 45 patients. Neurosurgery 2010; 66 (2):

389-99; za zgoda.)

w pniu mo6zgu. Jeden punkt umieszcza si¢ w Srodku zmiany,
a drugi na jej powierzchni. Linia prosta tgczaca oba te punk-
ty przeprowadzana jest na zewnetrzng powierzchnie czaszki,
ukazujac chirurgowi najbardziej bezposredni dostep i sugeru-
jac wlasciwe miejsce wykonania kraniotomii lub korytarza
w obrebie podstawy czaszki.

WYNIKI LECZENIA

Biorac pod uwage istotne ryzyko zwigzane z naturalnym
przebiegiem choroby, wyniki leczenia operacyjnego na-
czyniakow jamistych pnia mézgu prowadzonego przez do-
Swiadczonych lekarzy sa dobre. W najwigkszej dotychczas
opublikowanej serii przypadkéw Garett i Spetzler’ dokonali
przegladu doswiadczenn zwigzanych z leczeniem ljcznie
169 0s6b z BCM, prowadzonym w Barrow Neurological Insti-
tute. Wstepne wyniki tego przegladu wykazaly, ze wyniki
leczenia chirurgicznego odzwierciedlaty te uzyskane w pierw-
szych 100 przypadkach.” W trakcie obserwacji trwajacej Sred-
nio 35 miesigcy u 88% z 86 pacjentéw poddanych leczeniu
operacyjnemu uzyskano poprawe lub ich stan neurologiczny
nie zmienil si¢ w poréwnaniu z okresem przedoperacyjnym,
a 3,5% chorych zmarlo z przyczyn zwigzanych z zabiegiem
chirurgicznym. Badacze wykazali, ze stan pacjentéw leczo-
nych zachowawczo byt gorszy, przy czym u 65% poprawit sie
lub nie ulegt zmianie, u 33% pogorszyt si¢, a 2% chorych
zmarto.

Chociaz dlugoterminowe wyniki leczenia moga by¢ ko-
rzystne, pacjenci muszg by¢ uprzedzeni o mozliwosci wysta-
pienia po zabiegu operacyjnym nowych, przemijajacych
objawow neurologicznych. Sposréd pierwszych 86 pacjentow
leczonych w tym samym osrodku u 58% doszto do wystapie-
nia w okresie pooperacyjnym nowego deficytu neurologicz-
nego, przy czym u 1% byl on trwaty lub gteboki.” W innym
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duzym badaniu przeprowadzonym przez Ferroliego i wsp.?!
pojawienie sie¢ nowego deficytu neurologicznego po zabiegu
obserwowano u 29 (44%) z 52 chorych, przy czym u 10 (19%)
z nich spowodowal on trwate inwalidztwo.

W 2009 roku Gross i wsp.'® dokonali przegladu wynikow
leczenia chirurgicznego 52 grup pacjentéw z naczyniakami
jamistymi pnia mézgu, odnotowujac, ze calkowite usunigcie
zmiany przeprowadzono u 684 z 745 z nich z facznej liczby
46 badan, w ktoérych donoszono o czgstosci zabiegow resek-
¢ji. Nie zaskakuje fakt, ze u ponad 50% chorych, u ktérych re-
sekcja byta niecatkowita, doszlo do nawrotu krwawienia,
w niektorych przypadkach zakonczonego zgonem. Inne przy-
czyny zgonu pacjentéw zwigzane z zabiegiem chirurgicznym
daly t3czng SmiertelnoScig wynoszacg 1,9%. W sumie w czasie
obserwacji pooperacyjnej u 85% chorych stan neurologiczny
nie ulegt zmianie lub poprawit si¢, u 14% doszto do pogor-
szenia, a 1,9% chorych zmarto z przyczyn zwigzanych z lecze-
niem chirurgicznym. Analiza wynikow leczenia w zaleznosci
od lokalizacji anatomicznej naczyniaka wykazata, ze pacjenci,
u ktorych zmiana byla umiejscowiona w przednio-bocznej
czeSci mostu, osiggali lepsze wyniki leczenia, podczas gdy
stan chorych operowanych z dostepu przez dno czwartej ko-
mory byt gorszy.

Radiochirurgia

PODSTAWY, TECHNIKA | NIEBEZPIECZENSTWA

Uwzgledniajac ryzyko zwigzane z naturalnym przebiegiem
choroby w przypadku naczyniakow jamistych pnia mézgu
i nieunikniona chorobowoscig zwigzana z ich leczeniem ope-
racyjnym, radiochirurgia mogtaby wydawac si¢ atrakcyjna
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alternatywg terapeutyczna, zwtaszcza biorgc pod uwage dtu-
g3 historie i korzystne wyniki leczenia t3 metodg mézgowych
malformacji tetniczo-zylnych.

W ostatnim przegladzie Pham i wsp.%® dokonali analizy
23 badan przeprowadzonych w latach 1993-2007, dotycza-
cych radiochirurgicznego leczenia niewidocznych w angio-
grafii malformacji naczyniowych (AOVM). Srednie stosowane
dawki promieniowania wynosity od 11,5 do 20,3 Gy, najcze-
Sciej 15-18 Gy. W wigkszosci badan zabiegi przeprowadzono
Z uzyciem noza gamma, ale w leczeniu stosowano rowniez
akceleratory liniowe i wigzke protonow.4” Wszystkie przepro-
wadzone badania mialy charakter retrospektywny.

Ze wzgledu na brak wiarygodnych radiologicznych kryte-
riow oceny skutecznosci obliteracji*® analiza wynikow lecze-
nia AOVM, z ktérych wiekszo$¢ to naczyniaki jamiste,*” jest
trudniejsza niz w przypadku wysokoprzeplywowych malfor-
magji tetniczo-zylnych. Poniewaz zmiany typu AOVM nie s3
widoczne w badaniu angiograficznym, obliteracja nieprawi-
dlowych kanatéw naczyniowych nie jest mozliwa. Wiarygod-
nym wskaznikiem skutecznosci leczenia mogtby by¢ rozmiar
malformacji oceniony na podstawie badania MR, co jednak
nie potwierdzilo si¢ w rzeczywistosci. W innym badaniu Clat-
terbuck i wsp.? obserwowali 76 pacjentéw z naczyniakami
jamistymi leczonych zachowawczo przez 26 miesigcy, wykazu-
jac Sredni spadek objetosci malformacji wynoszacy 991 mm?,
przy czym u 55% badanych stwierdzono zmniejszenie wiel-
kosci naczyniaka, a u 35% jego zwigkszenie. Z kolei Kim
i wsp.>! przez okoto 20 miesiecy poréwnywali objetos¢ na-
czyniakow jamistych u pacjentéw leczonych zachowawczo
i u chorych leczonych radiochirurgicznie z uzyciem noza
gamma. U os6b, u ktorych stosowano postepowanie zacho-
wawcze, stwierdzono zmniejszenie rozmiar6w naczyniaka
09,1 mm’, podczas gdy w drugiej grupie badanych o 8,6 mm’.
Zamiast technik obrazowania jako markeréw skutecznosci le-
czenia klinicysci i badacze musza uzywac czestosci wystepo-
wania krwawienia po leczeniu i, by¢ moze, kontroli napadow
padaczkowych (w przypadku naczyniakéw jamistych zlokali-
zowanych nadnamiotowo).

WYNIKI | RYZYKO ZWIAZANE Z LECZENIEM
RADIOCHIRURGICZNYM

Wyniki wiekszosci badan wykazaly istotne zmniejszenie
czestosci wystgpowania krwawien po radiochirurgicznym le-
czeniu malformacji typu AOVM. Zgodnie z wynikami przegla-
du przeprowadzonego przez Phama i wsp.%® w grupach
leczonych radiochirurgicznie faczna czgstos¢ krwawienl przed
leczeniem wynosila 2-6,4% na rok, rosta do 7,3-22,4% we
wczesnym okresie pooperacyjnym, czyli do 2 lat po zabiegu,
i nastepnie malata po 2 latach obserwacji do 0,8-5,2%. Przy
czym w roznych grupach badanych stwierdzono réznice do-
tyczace definicji i czgstosci krwawien. W przypadku, gdy by-
ty one obliczane w okresie przed leczeniem na podstawie
czestosci wystepowania pierwszego incydentu krwawienia,
ich warto$¢ wynosita od 13 do 36%, jesli natomiast byty oce-
niane przy zatoZeniu ich obecnosci od urodzenia, zakres wy-
nosit od 2 do 6,4%.

Wyniki analiz obejmujgcych najwigksze grupy pacjentow le-
czonych radiochirurgicznie wykazaly istotne statystycznie
zmniejszenie czgstosci krwawient po co najmniej 2 latach
od zabiegu. Na przyklad Kondziolka i wsp.4® obserwowali
spadek czgstosdci krwawien z 32% na rok przed leczeniem
do 8,8% w ciggu pierwszych 2 lat po zabiegu radiochirur-
gicznym i dalsze jej zmniejszenie do 1,1% w okresie
2-6 lat. Podobnych obserwacji dokonali Pollock i wsp.,>? wyka-
zujac spadek czestosci krwawienia z 40,1% na rok w okresie
51 miesiecy poprzedzajacych zabieg radiochirurgiczny do 8,8%
w pierwszych 2 latach po leczeniu i do 2,9% w okresie péZniej-
szym. Mimo to nie we wszystkich grupach pacjentéw leczo-
nych radiochirurgicznie wyniki byly tak radykalne.¢ Wielu
badaczy, w tym oceniajacych duze grupy pacjentéw, zwrdcito
uwagg na liczne czynniki zaktdcajace w tym badaniu i przyjeto,
7e ,,nie mozna wnioskowac, ze leczenie radiochirurgiczne rze-
czywiscie zmniejsza cz¢stos¢ krwawienia u pacjentéw z naczy-
niakami jamistymi”.>?> Jednym z gléwnych probleméw
dotyczacych pacjentow z CM moze by¢ nieprzewidywalny prze-
bieg naturalny choroby. W 2001 roku Barker i wsp.> opubliko-
wali wyniki retrospektywnego przegladu obejmujacego 141
pacjentow z tego typu malformacjami i zwrocili uwage na zja-
wisko koncentracji w czasie incydentéw krwotocznych u os6b
niepoddanych leczeniu. W pierwszym roku po pierwszym
krwawieniu wskaznik nawrotu krwawienia wynosit 14%, ale po
2,5 roku ryzyko to zmniejszalo si¢ 2,4 razy. Poniewaz jako punkt
odniesienia dla oceny skutecznosci leczenia radiochirurgicz-
nego stosuje si¢ okres 2-3 lat, mozliwe, ze tak radykalne zmniej-
szenie czestosci krwawienia, obserwowane w wielu badaniach
oceniajacych skutecznosc tej metody terapeutycznej, odzwier-
ciedla po prostu naturalny przebieg choroby:.

Mimo ze mato inwazyjne, leczenie radiochirurgiczne na-
czyniakoéw jamistych nie jest pozbawione istotnego ryzyka,
zwlaszcza w przypadku malformacji zlokalizowanych w pniu
mozgu. Ryzyko zwigzane z leczeniem zmian typu AOVM wy-
daje si¢ wigksze niz w przypadku malformacji tetniczo-zyl-
nych o poréwnywalnych rozmiarach i lokalizacji. Na przyktad
w badaniu Pollocka i wsp.>? czestos¢ wystepowania jakichkol-
wiek powiktan zwigzanych z leczeniem zmian typu AOVM wy-
nosilta 59%, za$ w przypadku AVM 10%. Jedna z mozliwych
przyczyn tego zjawiska moze by¢ obecnos¢ obwodki utwo-
rzonej przez ztogi hemosyderyny towarzyszacej naczyniakom
jamistym, jesli wezmie si¢ pod uwagg, ze dziata ona jako ,ra-
diouczulacz”.5* Czestos¢ wystepowania powiktari radiotera-
pii jest zwigzana z dawka promieniowania. W badaniu Phama
i wsp.40 u pacjentéw otrzymujacych srednie dawki 15-16,2 Gy
czestos¢ wystepowania powiklan zwigzanych z napromienia-
niem byta mniejsza (0-9,1%), podczas gdy u 0s6b leczonych
dawka 16,5 Gy wigksze (>17%).

Podsumowanie

W ciggu ostatnich dwoch dekad dokonano radykalnego
postepu w zakresie wiedzy na temat naczyniakow jamistych
pnia moézgu i mozliwosci ich leczenia. NiegdyS uwazane
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za niemozliwe do leczenia, w wyniku rozwoju technik moni-
torowania i obrazowania oraz udoskonalenia metod opera-
cyjnych sa obecnie leczone coraz agresywniej i bezpieczniej
przy uzyciu technik mikrochirurgicznych. Naczyniaki jamiste
pnia mézgu powinny by¢ operowane tylko wowczas, gdy cha-
rakteryzujg si¢ agresywnym przebiegiem lub gdy u pacjenta
stwierdza si¢ narastanie deficytu neurologicznego i pod wa-
runkiem ich dostepnoSci anatomicznej. W przypadku zmian
uwazanych za nieoperacyjne stosuje si¢ techniki radiotera-
peutyczne, ktorych bezpieczenistwo wzrosto dzigki wigksze-
mu do$wiadczeniu w dawkowaniu energii promieniowania
i precyzyjnym celowaniu wigzka energii. Ze wzgledu na nie-
przewidywalny przebieg naturalny choroby i brak markerow
radiograficznych skutecznosci leczenia naczyniakow jami-
stych pnia moézgu, skutecznosc radioterapii pozostaje kwe-
stig sporng. Podobnie jak w wielu dziedzinach medycyny,
w tym neurologii, prospektywne badania randomizowane
niewatpliwie wsparlyby obecng wiedze.

Artykut z Neurologic Clinics of North America (Volume 28, Number 4, November 2010,
887-898, Edward A.M. Duckworth, MD, MS) jest publikowany za zgoda Elsevier Inc.,
New York, New York, USA. Ttumaczenie Medical Tribune Polska. Ani autorzy,
licencjonodawca, Elsevier Inc., i wydawca, Medical Tribune Polska, nie gwarantuja ani nie
odnosza sig do jakosci i wartosci reklamowanych produktow i ustug, ani stanowiska
reprezentowanego przez reklamodawcédw.
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