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Sdělení z praxe

Úvod
Kraniofaryngeomy jsou dysontogenetické 

tumory s potenciálně maligním biologickým 

chováním. Vycházejí ze zbytků ductus cranio-

pharyngicus a involující Rathkeho výchlipky. 

U většiny nemocných se proto tyto léze nachá-

zejí v blízkosti sellární oblasti a spodiny III. ko-

mory. Limity chirurgického radikálního přístupu 

jsou především invazivní růst vůči hypotala-

mickým strukturám a hypofýze s její stopkou, 

dále pak těsný vztah k arteriálním a nervovým 

strukturám na bazi lební. Minimálně invazivní 

šetrný neuroendoskopický trasventrikulární 

přístup představuje metodu volby především 

u cystických lézí a tumorů s blokádou moko-

vých cest (1).

Soubor nemocných
Z více než 500 neuroendoskopických ope-

rací, provedených na Neurochirurgické klinice 

LF MU FN u sv. Anny v Brně, bylo 5 výkonů 

u nemocných s kraniofaryngeomem. Jednalo 

se o 3 muže (21–63 let) a 2 ženy (19 a 81 let). 

U 4 nemocných tumor postihoval oblast okolí 

3. komory a její spodiny, u jednoho nemocné-

ho po opakovaných operačních výkonech pro 

tumor v oblasti suprasellární na jiném pracovišti 

byl s odstupem 13 let diagnostikován ektopický 

kraniofaryngeom v oblasti zadní jámy.

Obě ženy byly akutně přijaty pro život 

ohrožující příznaky nitrolební hypertenze 

a byly operovány v nejbližším možném termí-

nu po nejnutnější endokrinologické přípravě. 

Hypotalamický syndrom a známky komprese 

motorických drah capsula interna byly domi-

nujícími příznaky u 2 mužů. U nemocného 
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Rathkeho výchlipky.
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Výsledky: U 3 nemocných bylo dosaženo výborného výsledku, u polymorbidní rizikové nemocné vyššího věku po úspěšné operaci došlo 
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i uvolnění mokových cest. Důležitá je histologická verifikace patologického procesu pro další rozhodnutí o komplexní terapii tumoru.
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The possibilities of neuroendoscopy in the complex therapy of craniopharyngioma

Study aim: The paper presents experience with neuroendoscopic surgery of 5 patients with craniopharyngioma and 2 patients with 

Rathke cleft cyst.

Methods: With an exception of one patient (ectopic posterior fossa tumor after multiple surgeries for primary parasellar lesion) the 

tumor affected structures around the third ventricle. The principles of navigated transventricular neuroendoscopic surgery were cyst 

fenestration and cyst wall resection, reestablishment of cerebrospinal fluid pathways patency or cerebrospinal fluid flow bypass and 

solid tumor debulking with utmost attention paid to surrounding structures.

Results: The final outcome was excellent in 3 patients, in one high risk advanced age patient successful surgery led to significant impro-

vement of performance. The adverse course of one patient suffering from tumor infiltrating hypothalamic structures with symptoms 

of hypothalamic dysfunction could not be changed. In two patients referred for surgery as craniopharyngeoma surgical findings and 

histology was consistent with Rathke cleft cyst. Clinical course was uneventfull in both patients.

Conclusions: Neuroendoscopic therapy is a part of minimally invasive craniopharyngioma treatment plan making direct tumor surge-

ry as well as cerebrospinal fluid pathways patency restoration possible. Histological verification is a key requirement for subsequent 

complex therapy.
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s ektopickým kraniofaryngeomem zadní jámy 

lební vedly k diagnóze nově vzniklá mozečko-

vá symptomatologie a progrese kmenových 

příznaků při kompresi struktur zadní jámy tumo-

rem. U dalších 2 nemocných (muži 60 a 45 let) 

indikovaných k neuroendoskopické operaci pro 

předpokládaný supraselární kraniofaryngeom 

až operační obraz a histologický nález prokázaly 

cystu Rathkeho výchlipky.

Nemocní byli ošetřeni technikou navigo-

vané neuroendoskopie s využitím stereotak-

tického rámu (MRI kompatibilní rám Leibinger 

se systémem Zamorano Dujovny), nebo neuro-

navigace Brain Lab Vector Vision Sky. Po prove-

dení navigačního MRI vyšetření (T1 WI s KL 3 D, 

tloušťka vrstvy 1,17 mm, Siemens Symphony 

1,5 T) u 6 nemocných (u jednoho nemocné-

ho plánování z navigačního CT vyšetření – CT 

Marconi) byla na počítačové plánovací stanici 

naplánována optimální trajektorie zavedení 

endoskopu. Pro tumory postihující III. komoru 

bylo využito frontální trepanace na straně ne-

dominantní hemisféry mozku a následně byl 

endoskop šetrně zaveden do postranní komory 

a odtud přes foramen Monroi do III. komory, kde 

již byl viditelný vlastní nádor. Klíčovými kroky 

operace byly fenestrace cysty, aspirace jejího 

obsahu a výplach dutiny, maximální bezpečná 

resekce stěny cysty s respektováním vitálních 

struktur, zmenšení solidní porce tumoru a za-

jištění volného toku moku endoskopickou ven-

trikulostomií III. komory, plastikou mokovodu 

nebo septostomií.

Pro operaci ektopického kraniofaryngeo-

mu zadní jámy lební bylo využito kontralate-

rálního přístupu přes cisterna magna, čímž byl 

získán dostatečný volný prostor pro manévry 

endoskopem, umožňující resekci pouzdra 

tumoru v dostatečném rozsahu s možností 

přímé kontroly vitálních struktur v okolí tumo-

ru (obrázek 1).

Výsledky
Klinický výsledek byl velmi dobrý u 3 ne-

mocných, včetně nemocného s ektopickým 

tumorem v oblasti zadní jámy lební a mladé 

nemocné vyžadující před operací intubaci a ří-

zené dýchání pro dekompenzovanou nitrolební 

hypertenzi. Nemocná vyšší věkové kategorie 

se zlepšila z iniciálního velmi těžkého postižení 

do stavu, kdy byla schopna samostatné chůze 

po oddělení a základní sebeobsluhy. Závažný 

klinický stav nemocného s převážně solidním 

tumorem infiltrujícím hypotalamické struktury 

postupně progredoval i přes otevřenou resekci 

tumoru z kraniotomie.

Originální kontralaterální neuroendoskopic-

ký přístup cestou cisterna magna vedl k velmi 

dobrému klinickému výsledku u rizikového ne-

mocného po opakovaných revizích pro supra-

sellární tumor s reziduální kmenovou lézí.

U jednoho z nemocných s cystou Rathkeho 

výchlipky pod přední částí III. komory bylo vy-

užito transventrikulárního navigovaného neuro-

endoskopického přístupu. Pochybnosti v dife-

renciální diagnostice rozsáhlé suprasellární ex-

panze (zvažován především kraniofaryngeom, 

ale nebylo možno vyloučit ani aneuryzma přední 

části Willisova okruhu) si vynutily otevřený přístup 

z kraniotomie a až rozpoznání strukturální povahy 

léze umožnily minimálně invazivní neuroendo-

skopicky asistované řešení. U obou nemocných 

s cystou Rathkeho výchlipky bylo dosaženo velmi 

dobrého klinického i radiologického výsledku.

Po provedeném neuroendoskopickém 

výkonu byli nemocní s kraniofaryngeomem 

i cystou Rathkeho výchlipky konzultováni 

v rámci interdisciplinární onkologické komi-

se FN u sv. Anny a bylo rozhodnuto o dalším 

léčebném postupu – radioterapii, radiochirur-

gickém ošetření solidního rezidua (obrázek 2) 

nebo konzervativní terapii a sledování nemoc-

ných. U nemocných s cystou Rathkeho výchlip-

ky onkologická terapie nebyla indikována a oba 

nemocní jsou sledováni bez známek rezidua 

cysty. Lokální chemoterapii Bleomycinem jsme 

nepoužili u žádného z nemocných pro oba-

vy z možnosti toxického postižení při průniku 

cyto statika subarachnoidálně.

Diskuze
Z hlediska vzniku kraniofaryngeomů jsou ak-

ceptovány teorie dysontogenetická (tumor vychá-

zí ze zbytků ductus craniopharyngicus) a dysplas-

tická teorie (původ v dlaždicových buňkách pars 

tuberalis hypofýzy). Biologicky významný je histo-

logický typ nádoru, kdy rozlišujeme kraniofaryn-

geom papilární (původ ze základu sliznice dutiny 

ústní) a adamantinozní (vychází z primordiální 

zubní tkáně) – klinicky méně příznivý.

Na rozdíl od kraniofaryngeomu cysta 

Rathke ho výchlipky vychází z pars intermedia 

hypofýzy. Histologické vyšetření prokazuje 

u kraniofaryngeomu výstelku tvořenou více-

vrstevnatým dlaždicovým epitelem, u cysty 

Rathkeho výchlipky je výstelkou jednovrstevný 

kubický epitel. Odlišný je i obsah nádorové cysty. 

Na rozdíl od tekutiny, přirovnávané k motorové-

mu oleji u cysty Rathkeho výchlipky, nacházíme 

v tekutině aspirované z cysty kraniofaryngeomu 

cholesterinové krystaly (3).

Obrázek 1a. Dynamika vývoje ektopického kranio-

faryngeomu zadní jámy lební – náhodné zjištění při 

follow up MRI po operaci supraselárního tumoru

Obrázek 1b. Dynamika vývoje ektopického kraniofa-

ryngeomu zadní jámy lební – progrese nálezu, klinicky 

rozvoj pravostranné mozečkové symptomatologie

Obrázek 1c. Dynamika vývoje ektopického kranio-

faryngeomu zadní jámy lební – bez nálezu recidivy 

tumoru 8 měsíců po neuroendoskopické operaci
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Širší přehled diferenciální diagnostiky sellár-

ních lézí přináší tabulka 1.

Limitaci neurochirurgické operační terapie 

kraniofaryngeomu představuje jejich těsný vztah 

k vitálním neurovaskulárním strukturám. O mož-

nosti totální resekce kraniofaryngeomu otevře-

ným přístupem se zmiňuje například Matson 

ve sdělení z r. 1960 publikovaném v Annals of 

Surgery (4). Podíl nemocných s provedenou to-

tální resekcí nádoru dosahuje 90 % v práci muže 

2. poloviny 20. století v neurochirurgii – Mahmuta 

Gazi Yasargila (5), z dalších sdělení lze zdůraznit 

vynikající výsledky prezentované Caldarellim – 

76,8 % (6). Významná je i práce prof. Štěňa (7) 

rozebírající možnosti různých mikro chirurgických 

otevřených přístupů ke kraniofaryngiomu z hle-

diska jeho mikroanatomických vztahů – přede-

vším ke spodině 3. komory. I přes tyto dosažené 

výsledky zůstávají nemocní, kdy je radikální re-

sekce nemožná, nebo je jí dosaženo za cenu ne-

akceptovatelné morbidity a neuroendoskopická 

terapie je součástí multimodalitního přístupu 

k terapii. Tento názor je plně akceptován i v sou-

časném písemnictví, opírajícím se o zkušenosti 

předních center (8).

Pro přístup k tumoru využívá neuroendosko-

pie přirozených mokových prostorů komorové-

ho systému, méně často cisternálních prostorů, 

které jsou spíše doménou mikrochirurgie nebo 

neuroendoskopicky asistované mikrochirurgie. 

Navíc navigovaná neuroendoskopie umožňuje 

nejen přímý výkon na tumoru, ale důležitá je 

i možnost obnovení pasáže moku. Předoperační 

navigace umožní detailní analýzu a operační plá-

nování nejen z hlediska optimalizace operační 

trajektorie, ale i z hlediska ozřejmění právě již 

opakovaně zmiňovaných vztahů k neurovasku-

lárním strukturám. U solidních tumorů, zvláště 

jsou-li kalcifikované, jsou možnosti neuroendo-

skopie omezeny na biopsii a bypass mokové 

cirkulace.

Cinalli (9) zdůrazňuje univerzálnost použití 

neuroendoskopie u para a intraventrikulárních 

tumorů na základě zkušeností s neuroendo-

skopickou terapií u pediatrických nemocných. 

Na základě rozsahu provedeného výkonu (mar-

supializace cysty nebo totální resekce nádoru) 

se rozhoduje o dalších léčebných možnostech – 

mikrochirurgická operace, radiochirurgie nebo 

intrakavitární aplikace léku (Bleomycin). Pomocí 

flexibilní endoskopie řeší jak primární, tak re-

cidivující cystické kraniofaryngeomy Delitala 

(10). Z technického hlediska je nepohybně za-

jímavé využití laseru k endoskopické fenestraci 

cysty, zmiňované Abdullahem a Caemaertem 

(11). Kombinaci různých možných modalit mini-

málně invazivního ošetření kraniofaryngeomů 

prezentuje Barajas (12). Po minimálně invazivním 

neuroendoskopickém výkonu nebo stereotak-

tické punkci ošetření následuje dořešení radio-

chirurgické. Nicolato (13) v léčbě recidivujících 

cystických kraniofaryngeomů kombinuje neuro-

endoskopii s lokálním podáním bleomycinu 

a využitím stereotaktické radiochirurgie. Z hle-

diska dalšího postupu po minimálně invaziv-

ním neuroendoskopickém ošetření je zajímavá 

studie Kobayashiho (14), zabývající se dlouho-

dobými výsledky radiochirurgického ošetření 

nemocných s reziduálními nebo recidivujícími 

tumory po chirurgickém ošetření (maximální 

dávka 21,8 Gy, dávka na okraj tumoru 11,5 Gy, prů-

měr 4,5 izocenter). Kontroly růstu nádoru bylo 

dosaženo u 79,6 % nemocných, k progresi došlo 

u 20,4 %. Redukce dávky na okraj nádoru sice 

snižuje riziko poruchy zraku nebo funkcí hypo-

fýzy (riziko 6,1 %), ovšem je spojeno s poklesem 

terapeutické odpovědi a nárůstem progrese 

tumoru. K podobným závěrům dochází Gopalan 

se spolupracovníky, kteří provedli retrospektivní 

studie 10 prací, zabývajících se využitím gama 

nože k terapii kraniofaryngeomu (primární ošet-

ření, rezidua a recidivy operovaných nádorů). 

Kontroly růstu bylo dosaženo u 75 % nádorů 

v závislosti na typu tumoru (90 % kontroly u so-

lidních tumorů, 80 % u cystických a u 59 % ná-

dorů smíšených) (15).

Příčinou ektopických kraniofaryngeomů 

(lokalizace mimo okolí III. komory) je ve většině 

případů šíření primárně suprasellárního tumoru. 

U některých nemocných může být ektopický 

kraniofaryngeom součástí širšího genetického 

postižení, jako je tomu například u Gardnerova 

syndromu (16). V případě ektopického kraniofa-

ryngeomu u našeho nemocného považujeme 

za příčinu rozsev nádorových buněk v průběhu 

operačního přístupu a migraci nádorových bu-

něk v arachnoidálních cisternách nebo Virchow 

Robinových prostorech (17). Tento předpoklá-

daný mechanizmus je podporován nálezy 

diseminace nádorových buněk podél shuntů 

a vnitřních drenáží. I toto podporuje minimálně 

invazivní neuroendoskopické řešení blokády 

mokových cest jako způsob zabránění disemi-

Tabulka 1. Diferenciální diagnóza sellárních lézí 

(podtrženy léze zvláště významné v diferenciální 

diagnóze kraniofaryngeomu)

Tumory

Adenom hypofýzy

Kraniofaryngeom

Meningiom

Gangliocytom neurohypofýzy

Gliom neurohypofýzy

Granular cell tumors

Germinomy

Chordomy a jiné tumory z měkkých tkání a kostí

Metastatické tumory

Cysty a malformace

Cysty Rathkeho výchlipky

Arachnoidální cysty

Epidermoidní cysty

Dermoidní cysty

Empty sella syndrome

Cévní léze

Vakovitá aneuryzmata 

(a. carotis interna, a. communicans anterior)

Kavernomy

Zánětlivá postižení

Lymfocytární hypofyzitida

Granulomatózní hypofyzitida

Obrázek 2a. Rozsáhlý kraniofaryngeom postihující 

III. komoru mozkovou, klinicky nitrolební hyper-

tenze a pravostranná hemiparéza – předoperační 

MRI – multicystický tumor s kalcifikovanou solidní 

komponentou

Obrázek 2b. Rozsáhlý kraniofaryngeom postihující 

III. komoru mozkovou, klinicky nitrolební hyper-

tenze a pravostranná hemiparéza – kalcifikované 

reziduum ošetřeno gama nožem, po ošetření další 

regrese na 5 mm (9 let po operaci)
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nace tumoru podél zavedených drenážních 

systémů (18).

Podobně příznivé zkušenosti s neuroendo-

skopickou terapií cyst Rathkeho výchlipky trans-

ventrikulárním neuroendoskopickým přístupem 

prezentuje i Nakahara (19).

Transsfenoidální přístup byl donedávna vy-

hrazen pro intrasellární infradiafragmatické kra-

niofaryngeomy. Nástup endoskopie do oblasti 

transsfenoidálních přístupů a rozvoj rozšířených 

transsfenoidálních výkonů dle rozsahu (kombi-

nace transsfenoidálního přístupu s resekcí horní 

poloviny sedla, tuberculum sellae a zadní části 

planum sphenoidale) umožnil transsfenoidální 

operační výkony i pro supraselární a intraventri-

kulární kranio faryngeomy (20). Pro bezpečnost 

endonazálních transsfenoidálních výkonů je roz-

hodující vztah tumoru především k optickému 

chiasmatu a infundibulu (8). Vzhledem k ote-

vření arachnoidálních cisteren na bazi mozku 

a často i komorového systému je nutné věno-

vat maximální pozornost uzávěru tureckého 

sedla k zabránění pooperační nazální likvoreji 

s rizikem závažné zánětlivé nitrolební kompli-

kace. Pro vybrané nemocné představuje rozší-

řený endoskopický endonazální přístup k řešení 

supraselárních kraniofaryngeomů alternativu 

k transkraniálním přístupům (8, 18).

Závěry
Z biologické povahy kraniofaryngeomu 

vyplývají faktory, které omezují radikalitu chi-

rurgické resekce tumoru. Neuroendoskopická 

operace jako součást konceptu minimálně 

invazivní neurochirurgie umožňuje jak přímý 

výkon na tumoru, tak i uvolnění mokových cest. 

Důležitá je i histologická verifikace patologické-

ho procesu pro další rozhodnutí o komplexní 

terapii tumoru.

Podpořeno VZ MŠMT 0021622404.
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