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Ucel studie: Sdéleni prezentuje zkusenosti s neuroendoskopickou terapii 5 nemocnych s kraniofaryngeomem a 2 nemocnych s cystou
Rathkeho vychlipky.

Pouzité metody: S vyjimkou jediného nemocného (ektopicky tumor zadni jamy lebni po opakovanych operacich parasellarniho nadoru)
tumor postihoval okoli lll. komory. Principem navigované transventrikularni neuroendoskopické operace byla fenestrace a resekce stény
nadorové cysty, obnoveni priichodnosti mokovych cest nebo bypass mokové cirkulace a zmenseni solidni slozky s maximalni Setrnosti
vuci okolnim strukturam.

Vysledky: U 3 nemocnych bylo dosazeno vyborného vysledku, u polymorbidni rizikové nemocné vyssiho véku po uspésné operaci doslo
k vyznamnému zlepseni celkového stavu. U jediného nemocného s infiltrativnim postizenim hypotalamu se zavazny pribéh onemocnéni
s pfiznaky dysfunkce hypotalamu nepodatilo zvratit. U 2 nemocnych inicialné referovanych k operaci jako kraniofaryngeom operacni
nalez a histologické vysetieni prokazalo cystu Rathkeho vychlipky. Pooperacni priibéh byl u obou nemocnych zcela nekomplikovany.
Zavéry: Neuroendoskopicka operace jako soucast konceptu minimalné invazivni neurochirurgie umoznuje pfimy vykon na tumoru
i uvolnéni mokovych cest. Dulezita je histologicka verifikace patologického procesu pro dalsi rozhodnuti o komplexni 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 significantimpro-
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.

Key words: craniopharyngioma, neuroendoscopy, neuronavigation.
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Uvod

Kraniofaryngeomy jsou dysontogenetické
tumory s potencidlné malignim biologickym
chovanim. Vychazeji ze zbytkd ductus cranio-
pharyngicus a involujici Rathkeho vychlipky.
U vétsiny nemocnych se proto tyto Iéze nacha-
zejf v blizkosti selldrni oblasti a spodiny ll. ko-
mory. Limity chirurgického radikdlniho pfistupu
jsou predevsim invazivni rdst vici hypotala-
mickym strukturdm a hypofyze s jeji stopkou,
dale pak tésny vztah k arteridlnim a nervovym
strukturdm na bazi lebni. Minimalné invazivni
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setrny neuroendoskopicky trasventrikuldrnf
pristup predstavuje metodu volby predevsim
u cystickych lézi a tumor( s blokddou moko-
vych cest (1).

Soubor nemocnych

Z vice nez 500 neuroendoskopickych ope-
raci, provedenych na Neurochirurgické klinice
LF MU FN u sv. Anny v Brné, bylo 5 vykond
u nemocnych s kraniofaryngeomem. Jednalo
se 03 muze (21-63 let) a 2 zeny (19 a 81 let).
U 4 nemocnych tumor postihoval oblast okolf

3. komory a jeji spodiny, u jednoho nemocné-
ho po opakovanych opera¢nich vykonech pro
tumor v oblasti suprasellarni na jiném pracovisti
byl s odstupem 13 let diagnostikovan ektopicky
kraniofaryngeom v oblasti zadnf jamy.

Obé Zeny byly akutné pfijaty pro Zivot
ohrozujici pfiznaky nitrolebni hypertenze
a byly operovany v nejblizsim mozném termi-
nu po nejnutnéjsi endokrinologické pfiprave.
Hypotalamicky syndrom a zndmky komprese
motorickych drah capsula interna byly domi-
nujicimi pfiznaky u 2 muzd. U nemocného



s ektopickym kraniofaryngeomem zadni jamy
lebni vedly k diagnéze nové vznikld mozecko-
vd symptomatologie a progrese kmenovych
ptiznakl pfi kompresi struktur zadnf jdmy tumo-
rem. U dalsich 2 nemocnych (muzi 60 a 45 let)
indikovanych k neuroendoskopické operaci pro
predpoklddany supraseldrni kraniofaryngeom
az operacni obraz a histologicky nélez prokazaly
cystu Rathkeho vychlipky.

Nemocni byli osetfeni technikou navigo-
vané neuroendoskopie s vyuzitim stereotak-
tického rdamu (MRI kompatibilni rdm Leibinger
se systémem Zamorano Dujovny), nebo neuro-
navigace Brain Lab Vector Vision Sky. Po prove-
deni naviga¢niho MRI vysetfeni (T1T WIsKL3 D,
tloustka vrstvy 1,17 mm, Siemens Symphony
1,5T) u 6 nemocnych (u jednoho nemocné-
ho planovani z naviga¢niho CT vysetfeni — CT
Marconi) byla na pocitatové planovaci stanici
naplanovana optimalni trajektorie zavedeni
endoskopu. Pro tumory postihujici Ill. komoru
bylo vyuzito frontdIni trepanace na strané ne-
dominantni hemisféry mozku a nasledné byl
endoskop Setrné zaveden do postranni komory
a odtud pres foramen Monroi do Ill. komory, kde
jiz byl viditelny vlastni naddor. Kli¢covymi kroky
operace byly fenestrace cysty, aspirace jejiho
obsahu a vyplach dutiny, maximalni bezpecna
resekce stény cysty s respektovanim vitalnich
struktur, zmensenf solidni porce tumoru a za-
jisténi volného toku moku endoskopickou ven-
trikulostomif lll. komory, plastikou mokovodu
nebo septostomif.

Pro operaci ektopického kraniofaryngeo-
mu zadnf jamy lebnf bylo vyuzito kontralate-
rélnfho pfistupu pres cisterna magna, ¢imz byl
ziskan dostate¢ny volny prostor pro manévry

Obrdzek 1a. Dynamika vyvoje ektopického kranio-
faryngeomu zadnf jamy lebni — ndhodné zjisténi pfi
follow up MRI po operaci supraselarniho tumoru

Mag: 1.4%
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endoskopem, umoznujici resekci pouzdra
tumoru v dostate¢ném rozsahu s moznostf
pfmé kontroly vitaInich struktur v okolf tumo-
ru (obrazek 1).

Vysledky

Klinicky vysledek byl velmi dobry u 3 ne-
mocnych, véetné nemocného s ektopickym
tumorem v oblasti zadnf jdmy lebni a mladé
nemocné vyzadujici pfed operaci intubaci a fi-
zené dychani pro dekompenzovanou nitrolebni
hypertenzi. Nemocna vy3si vékové kategorie
se zlepsila z inicidlnfho velmi téZkého postizeni
do stavu, kdy byla schopna samostatné chize
po oddélenf a zakladni sebeobsluhy. Zavazny
klinicky stav nemocného s prevazné solidnim
tumorem infiltrujicim hypotalamické struktury
postupné progredoval i pfes otevienou resekci
tumoru z kraniotomie.

Originalni kontralaterdlni neuroendoskopic-
ky pfistup cestou cisterna magna ved| k velmi
dobrému klinickému vysledku u rizikového ne-
mocného po opakovanych revizich pro supra-
selldrni tumor s reziduaini kmenovou |ézi.

U jednoho z nemocnych s cystou Rathkeho
vychlipky pod pfednf ¢asti lll. komory bylo vy-
uZito transventrikuldrniho navigovaného neuro-
endoskopického pristupu. Pochybnosti v dife-
rencidlni diagnostice rozsahlé supraselldri ex-
panze (zvazovan predevsim kraniofaryngeom,
ale nebylo mozno vyloucit ani aneuryzma predni
¢asti Willisova okruhuy) si vynutily otevieny pfistup
z kraniotomie a aZ rozpoznani strukturaini povahy
léze umoznily minimélné invazivni neuroendo-
skopicky asistované feseni. U obou nemocnych
s cystou Rathkeho vychlipky bylo dosazeno velmi
dobrého klinického i radiologického vysledku.

Obrdzek 1b. Dynamika vyvoje ektopického kraniofa-
ryngeomu zadni jamy lebni - progrese nalezu, klinicky

rozvoj pravostranné mozeckové symptomatologie
1.6T USAMR1 :

ET: 21
TR: 9000.0
TE:129.0
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Po provedeném neuroendoskopickém
vykonu byli nemocnf s kraniofaryngeomem
i cystou Rathkeho vychlipky konzultovani
v ramci interdisciplindrni onkologické komi-
se FN u sv. Anny a bylo rozhodnuto o dalsim
lécebném postupu — radioterapii, radiochirur-
gickém osetfeni solidniho rezidua (obrézek 2)
nebo konzervativni terapii a sledovani nemoc-
nych. U nemocnych s cystou Rathkeho vychlip-
ky onkologicka terapie nebyla indikovéna a oba
nemocnf jsou sledovani bez zndmek rezidua
cysty. LokdIni chemoterapii Bleomycinem jsme
nepouzili u Zddného z nemocnych pro oba-
vy z moznosti toxického postizen( pfi priniku
cytostatika subarachnoidalné.

Diskuze

Z hlediska vzniku kraniofaryngeomd jsou ak-
ceptovany teorie dysontogenetickd (tumor vycha-
zf ze zZbytkd ductus craniopharyngicus) a dysplas-
tickd teorie (plvod v dlazdicovych burikdch pars
tuberalis hypofyzy). Biologicky vyznamny je histo-
logicky typ nddoru, kdy rozlisujeme kraniofaryn-
geom papilari (plvod ze zakladu sliznice dutiny
Ustni) a adamantinozni (vychazi z primordidini
zubni tkdné) — klinicky méné pfiznivy.

Na rozdil od kraniofaryngeomu cysta
Rathkeho vychlipky vychézi z pars intermedia
hypofyzy. Histologické vysetfeni prokazuje
u kraniofaryngeomu vystelku tvofenou vice-
vrstevnatym dlazdicovym epitelem, u cysty
Rathkeho vychlipky je vystelkou jednovrstevny
kubicky epitel. Odlisny je i obsah nddorové cysty.
Na rozdil od tekutiny, pfirovnévané k motorové-
mu oleji u cysty Rathkeho vychlipky, nachazime
v tekutiné aspirované z cysty kraniofaryngeomu
cholesterinové krystaly (3).

Obrdzek 1c. Dynamika vyvoje ektopického kranio-
faryngeomu zadnijamy lebni - bez nalezu recidivy
tumoru 8 mésicl po neuroendoskopické operaci
1 S 1 A
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Tabulka 1. Diferencidlni diagnéza sellarnich lézi
(podtrzeny léze zvlasté vyznamné v diferencidlni
diagndze kraniofaryngeomu)

Tumory

Adenom hypofyzy

Kraniofaryngeom

Meningiom

Gangliocytom neurohypofyzy

Gliom neurohypofyzy

Granular cell tumors

Germinomy

Chordomy a jiné tumory z mékkych tkanf a kosti

Metastatické tumory

Cysty a malformace

Cysty Rathkeho vychlipky

Arachnoidalni cysty
Epidermoidni cysty
Dermoidni cysty

Empty sella syndrome

Cévni léze

Vakovitd aneuryzmata
(a. carotis interna, a. communicans anterior)

Kavernomy

Zanétliva postizeni

Lymfocytarni hypofyzitida

Granulomatézni hypofyzitida

Siréi prehled diferencialni diagnostiky sellar-
nich lézf pfindsi tabulka 1.

Limitaci neurochirurgické operacni terapie
kraniofaryngeomu predstavuje jejich tésny vztah
k vitdInim neurovaskuldrnim strukturdm. O moz-
nosti totalni resekce kraniofaryngeomu otevre-
nym pfistupem se zminuje napiiklad Matson
ve sdéleni zr. 1960 publikovaném v Annals of
Surgery (4). Podil nemocnych s provedenou to-
talni resekci nddoru dosahuje 90% v praci muze
2. poloviny 20. stoleti v neurochirurgii — Mahmuta
Gazi Yasargila (5), z dalsich sdélent Ize zdUraznit
vynikajici vysledky prezentované Caldarellim —
76,8% (6). Vyznamna je i prace prof. Sténa (7)
rozebirajict moZnosti riznych mikrochirurgickych
otevienych pfistupU ke kraniofaryngiomu z hle-
diska jeho mikroanatomickych vztah( - ptrede-
vsim ke spodiné 3. komory. | pfes tyto dosazené
vysledky zstavaji nemocni, kdy je radikalni re-
sekce nemozna, nebo je jf dosazeno za cenu ne-
akceptovatelné morbidity a neuroendoskopicka
terapie je soucasti multimodalitniho pfistupu
k terapii. Tento nézor je plné akceptovan i v sou-
¢asném pisemnictvi, opirajicim se o zkusenosti
prednich center (8).

Pro pfistup k tumoru vyuziva neuroendosko-
pie pfirozenych mokovych prostort komorové-

Onkologie | 2009; 3(3) | www.onkologiecs.cz

Obrdzek 2a. Rozsahly kraniofaryngeom postihujict
lIl. komoru mozkovou, klinicky nitrolebni hyper-
tenze a pravostranna hemiparéza — predoperacni
MRI'=multicysticky tumor s kalcifikovanou solidnf
komponentou

ho systému, méné Casto cisternalnich prostord,

které jsou spise doménou mikrochirurgie nebo
neuroendoskopicky asistované mikrochirurgie.
Navic navigovand neuroendoskopie umoznuje
nejen piimy vykon na tumoru, ale dllezita je
i moznost obnoveni paséze moku. Pfedoperacni
navigace umozni detailnfanalyzu a operacni pla-
novani nejen z hlediska optimalizace operac¢nf
trajektorie, ale i z hlediska ozfejmeéni praveé jiz
opakované zmifiovanych vztah( k neurovasku-
larnfm strukturdm. U solidnich tumor(, zvlasté
jsou-li kalcifikované, jsou moznosti neuroendo-
skopie omezeny na biopsii a bypass mokové
cirkulace.

Cinalli (9) zdUraznuje univerzalnost pouziti
neuroendoskopie u para a intraventrikuldrnich
tumorl na zékladé zkusenosti s neuroendo-
skopickou terapif u pediatrickych nemocnych.
Na zakladé rozsahu provedeného vykonu (mar-
supializace cysty nebo totaIni resekce naddoru)
se rozhoduje o dalsich lé¢ebnych moznostech —
mikrochirurgickd operace, radiochirurgie nebo
intrakavitarnf aplikace Iéku (Bleomycin). Pomoci
flexibilni endoskopie fesi jak primarni, tak re-
cidivujici cystické kraniofaryngeomy Delitala
(10). Z technického hlediska je nepohybné za-
jimavé vyuziti laseru k endoskopické fenestraci
cysty, zminované Abdullahem a Caemaertem
(11). Kombinaci rznych moznych modalit mini-
malné invazivniho osetfeni kraniofaryngeomda
prezentuje Barajas (12). Po minimalné invazivnim
neuroendoskopickém vykonu nebo stereotak-
tické punkci osetfeni nasleduje dofeseni radio-
chirurgické. Nicolato (13) v lé¢bé recidivujicich
cystickych kraniofaryngeom( kombinuje neuro-
endoskopii s lokalnim podanim bleomycinu
a vyuzitim stereotaktické radiochirurgie. Z hle-
diska dalsiho postupu po minimalné invaziv-

Obrdzek 2b. Rozsahly kraniofaryngeom postihujict
IIl. komoru mozkovou, klinicky nitrolebni hyper-
tenze a pravostranna hemiparéza — kalcifikované
reziduum osetfeno gama nozem, po osetfeni dalsi
regrese na 5mm (9 let po operaci)

nim neuroendoskopickém osetfent je zajimava
studie Kobayashiho (14), zabyvajicf se dlouho-
dobymi vysledky radiochirurgického osetfent
nemocnych s rezidudlnimi nebo recidivujicimi

tumory po chirurgickém osetreni (maximalni
dévka 21,8 Gy, ddvka na okraj tumoru 11,5 Gy, pri-
meér 4,5 izocenter). Kontroly rlstu néddoru bylo
dosaZeno u 79,6 % nemocnych, k progresi doslo
u 20,4%. Redukce davky na okraj nddoru sice
snizuje riziko poruchy zraku nebo funkci hypo-
fyzy (riziko 6,1 %), ovsem je spojeno s poklesem
terapeutické odpovédi a narlstem progrese
tumoru. K podobnym z&vérlim dochazf Gopalan
se spolupracovniky, kteff provedli retrospektivni
studie 10 praci, zabyvajicich se vyuzitim gama
noze k terapii kraniofaryngeomu (primdrni oset-
feni, rezidua a recidivy operovanych nadord).
Kontroly réstu bylo dosazeno u 75 % nador(
v zavislosti na typu tumoru (90 % kontroly u so-
lidnich tumor(, 809% u cystickych a u 59% na-
dor@ smisenych) (15).

Pricinou ektopickych kraniofaryngeom
(lokalizace mimo okoli lll. komory) je ve vétsiné
pripadl sifeni primarné suprasellarniho tumoru.
U nékterych nemocnych muze byt ektopicky
kraniofaryngeom soucastf sirsiho genetického
postizeni, jako je tomu naptiklad u Gardnerova
syndromu (16). V pfipadé ektopického kraniofa-
ryngeomu u naseho nemocného povazujeme
za pfic¢inu rozsev nadorovych bunék v priibéhu
operacniho pfistupu a migraci nadorovych bu-
nék v arachnoidélnich cisternach nebo Virchow
Robinovych prostorech (17). Tento pfedpokla-
dany mechanizmus je podporovan nalezy
diseminace nadorovych bunék podél shuntt
a vnitfnich drendzi. | toto podporuje minimalné
invazivni neuroendoskopické fesenf blokady
mokovych cest jako zplsob zabranéni disemi-



nace tumoru podél zavedenych drenaznich
systéma (18).

Podobné pfiznivé zkusenosti s neuroendo-
skopickou terapif cyst Rathkeho vychlipky trans-
ventrikuldrim neuroendoskopickym pfistupem
prezentuje i Nakahara (19).

Transsfenoidalni pfistup byl donedavna vy-
hrazen pro intrasellarni infradiafragmatické kra-
niofaryngeomy. Nastup endoskopie do oblasti
transsfenoidalnich pfistupd a rozvoj rozsitenych
transsfenoidalnich vykond dle rozsahu (kombi-
nace transsfenoidalniho pfistupu s resekci horni
poloviny sedla, tuberculum sellae a zadni ¢asti
planum sphenoidale) umoznil transsfenoidaini
operacni vykony i pro supraseldrni a intraventri-
kuldrni kraniofaryngeomy (20). Pro bezpecnost
endonazalnich transsfenoidalnich vykon( je roz-
hodujici vztah tumoru predevsim k optickému
chiasmatu a infundibulu (8). Vzhledem k ote-
vieni arachnoidélnich cisteren na bazi mozku
a ¢asto i komorového systému je nutné veno-
vat maximalni pozornost uzavéru tureckého
sedla k zabrdnéni pooperacni nazalni likvoreji
s rizikem zdvazné zénétlivé nitrolebni kompli-
kace. Pro vybrané nemocné pfedstavuje rozsi-
feny endoskopicky endonazéIni pfistup k fesenf
supraselarnich kraniofaryngeom? alternativu
k transkranidlnim pfistupdm (8, 18).

Zavéry

Z biologické povahy kraniofaryngeomu
vyplyvaji faktory, které omezuji radikalitu chi-
rurgické resekce tumoru. Neuroendoskopicka
operace jako soucast konceptu minimalné
invazivni neurochirurgie umoznuje jak pfimy

vykon na tumoruy, tak i uvolnénf mokovych cest.
Dalezitd je i histologicka verifikace patologické-
ho procesu pro dal$i rozhodnuti o komplexnf
terapii tumoru.

Podporeno VZ MSMT 0021622404
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