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Objemny ganglioneurom patere a mediastina
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SUMMARY

The case of a 15-year-old girl with a large ganglioneuroma in the mediastinum and spinal canal is presented. The tumour
initially manifested as scoliosis. Its diagnosis was made on the basis of CT scanning and magnetic resonance imaging, and
confirmed by thoracoscopic mediastinal biopsy. Radical tumour excision was indicated. The first stage involved removal of
the tumour from the spinal canal through a posterior approach, and transpedicular fixation of the spinal column with correction
of the curve. At the second-stage procedure, the tumour was removed from the pleural cavity and mediastinum through
thoracotomy. At two years after surgery, the spondylodesis was completed with autologous bone grafts that healed within
6 months. At 3-year follow-up the patient was with neither clinical findings, nor subjective complains and imaging methods

showed no signs of tumour recurrence.
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Ganglioneurom je relativné vzacny pomalu rostouci
benigni tumor vychazejici z neurdlni liSty tkdné sympatiku.
Predstavuje pouze 1% vsech histologickych typl nadort
vychézejicich z patete a prilehlych tkani. Nejcastéji jej
nachdzime v oblasti zadniho mediastina, dutiny bfisni
a retroperitonea, méné Casty je vyskyt v oblasti krku
a kréni pétefe. V 10 % ptipadl dochézi k prorastani do
paterniho kandlu a dtlaku nervovych struktur. Pomaly
rist a uzky vztahu k patefi mizZe byt pfi¢inou vzniku
skoliotického zaktiveni nebo jiné deformity. Doporuco-
vanou metodou volby je chirurgicka terapie. V recentni
tuzemské literatute nachazime pouze popisy jednotlivych
pripadl (3, 6, 12). V naSem kazuistickém sdé€leni pre-
zentujeme piipad 15leté divky se skoliotickou deformitou
jako prvnim pfiznakem objemného ganglioneuromu me-
diastina a patefe.

POPIS PRIPADU

V dobé primarniho zichytu bylo pacientce 15 let
a uvadéla jiz tfi roky trvajici bolesti hrudni patefe. Na
pravidelné 15leté prohlidce u obvodniho Iékare byla
zjisténa skolioticka deformita a pacientka byla odeslana
na ortopedické vySetfeni. Na rtg vySetfeni byla potvrzena
skoliotickd deformita patete (kfivky T9-T11-L1 17° dle
Cobba vpravo, L1-L.2/1.3-1.4 27° dle Cobba vlevo) a pa-

cientka byla odeslana na spadové specializované praco-
visté. Indikovana korzetoterapie a pro strukturalni zmény
skeletu patete doplnéno CT vySetfeni a nasledné i MRI
patefe. Na obou vySetfenich byl patrny objemny tumor
mediastina zasahujici do péatefniho kandlu v rozsahu
T8-L1 s propagaci do dutiny hrudni vpravo, mala ¢ast
i paravertebrdlné vlevo v. s. neurogenniho plivodu
(obr. 1). Diferencidlné diagnosticky byl zvazovan neuro-
fibrom nebo ganglioneurom. Neurofibromatdza byla
vyloucena. V objektivnim ndlezu pfi pfijeti byla zjiSt€na
hyperreflexie L2-L4 bez zndmek parézy dolnich koncetin
a sfinkterové poruchy. Citi bylo rovnéz pIn& zachovano.
Ostatni komplementarni vySetieni byla bez patologického
nélezu. Onkologem byla doporucena a primarné provedena
diagnosticka thorakoskopické biopsie tumoru s histolo-
gickym zavérem plexiformné usporadaného nadoru tvo-
feného myelinizovanymi nervovymi vlakny uloZenymi
v fidké vazivové matrix. Pfitomnost gangliovych bunék
v nadoru byla prokdzana pouze loZiskové, uzavieno
jako ganglioneurom. Patefni tumorova skupina FN Motol
doporucila radikalni odstranéni celého nadoru.

Popis operacniho vykonu: Prvni fazi jsme naplanovali
ze zadniho pfistupu. V klidné celkové anestezii v poloze
pacientky na bfiSe jsme standardnim stfednim pristupem
pronikli k patefi. Pfi skeletizaci v rozsahu T7-L3 jsme
ozfejmili paravertebralné vpravo v trovni T10-T12
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mékky, lakunarni tumor vel. asi 5x7 cm. Néasledné jsme
provedli laminektomii T9-L1, pfi které byla patrnd
usurace obtratlovych tél, deformita lamin a pedikla
T10-T12. Po kostotomii a resekci proximalnich konct
X. a XII. Zebra ve vzdalenosti 5 cm od péatefe jsme
uvolnili zadni porci tumoru a po retropleurdlnim pretnuti
stopky tumoru proristajiciho do hrudniku jsme zadni
¢ast odstranili. Transpedikuldrné jsme zavedli Smm
Srouby v rozsahu T7-T9 a 6mm Srouby do L2-L3,
ostatni pedikly byly prakticky nepfistupné nebo chybély,
zkompletovali jsme fixator véetné dvou pii¢nych stabi-
lizatort a ¢astecné jsme korigovali skoliotickou deformitu
ve tiech rovinach (S4SS PA, Aesculap, Némecko). Na
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zavér jsme provedli mohutnou zadni dézu T7-L3 aloStépy
z kostni banky. Rénu jsme uzavfeli v anatomickych
vrstvich vcetné zavedeni odsavnych drénd. Po celou
dobu jsme u pacientky monitorovali motorické evokované
potencidly dolnich koncetin (NIM-Eclipse, Medtronic),
priabéh byl bez patologickych zmén. Operace trvala
osm hodin s celkovou krevni ztratou 5 000 ml. Pacientka
byla po vykonu pieloZena na Anesteziologicko-resuscita¢ni
oddeéleni (ARO). Po stabilizaci celkového stavu a extubaci
3. pooperacni den byla pieloZena na jednotku intenzivni
péce (JIP) naseho odd€leni, kde jsme pokracovali v po-
operacni péci. Po vykonu jsme nezaznamenali neurolo-
gicky deficit na dolnich koncetinach, pacientka udéavala
hypestezie v oblasti poslednich dvou meziZebernich
prostord na pravé strané. Po konzultaci s pediatrem
a anesteziologem jsme po 22 dnech pfistoupili ke druhé
fazi, definitivni predni resekci zbylé objemné cCasti
tumoru v oblasti mediastina. Ve spoluprici s hrudnim
chirurgem jsme zvolili posterolaterdlni thorakotomii
v 10. meziZebfi. V hrudni dutiné jsme nalezli objemny,
hladky tumor o priméru cca 20 cm kulovitého tvaru,
ktery vyklenoval parietdlni a medistindlni pleuru a ex-
trémné stlacoval bréanici kaudalné a plici kranialné
(obr. 2a). Povolili jsme parietdlni a medistinalni pleuru,
tumor jsme uvolnili od bréanice, k plici pouze naléhal
a nebylo nutné jej izolovat. Ostie jsme oddélili ¢ast pfi-
lehlou k pfednim plochdm obratlovych tél T9-T11. Od
urovné kostovertebralniho skloubeni dorzélné byl jiz
tumor uvolnén pii primarnim vykonu, proto jsme bez
obtizi extrahovali cely zbytek tumoru z dutiny hrudni
(obr. 2b). Pti revizi patefniho kanalu jsme zjistili diskrétni
unik mozkomisniho moku, defekt v durdlnim vaku jsme
osetfili tkanovym lepidlem (Tissucol, Baxter). Po operaci
byla pacientka pfijata na Anesteziologicko-resuscitacni
oddéleni, 2. pooperacni den byla extubovédna a nasledné

Obr. 1. Predoperacni vySetreni: a — predozadni rtg projekce, b — bocni rtg projekce, ¢ — frontdlni T1 MRI vdZend projekce
v drovni pdterniho kandlu, d — transverzdlni T2 MRI vdZend projekce v virovni T10, e — frontdlni CT rekonstrukce v tirovni
nejvetsi masy tumoru véetné zachycenych lakundrnich usuraci obratlovych tél T11, T12, L1.
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Obr. 2. Peroperacni fotodokumentace z priibéhu thorakotomie: a — vizualizace tumoru pred vyjmutim z hrudni dutiny,
b — tumor na rezu.

Obr. 4. 3D CT projekce 6 mésicii po doplnéné zadni kostni
déze autostépy s jasnou kostni fiizi T7-L3.

preloZena zpét na JIP naSeho oddéleni. Zde byl pribéh
bez vyznamnéjSich komplikaci, 3. pooperacni den byla
Obr. 3. Kontrolni vySetieni 2 roky po resekci: a — predozadni ver tlkahz'ovatna s kOI:Z.etem na mlrfl' p a(:1erv1tkg l?yla bez
rtg projekce, b — bocni rtg projekce, ¢ — frontdlni T2 MRI ~ neurologického deficitu na dolnich koncetinach, ale

vdzend projekce v iirovni pdteiniho kandlu a pivodniho tumoru, v oblasti poslednich dvou meziZebernich prostorii vpravo
d — transverzdlni T2 MRI vdZend projekce v tirovni T10. pretrvavaly hypestezie. V nasledujicim poopera¢nim ob-
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dobi byly hypestezie bez dalSiho vyvoje a bez zdsadniho
subjektivniho vyznamu pro pacientku. V pooperacnim
obdobi jsme dlouhodobé pozorovali elevaci jaternich
markerd, po dovySetfeni bez konkrétni pfiCiny, proto
byla gastroenterologem indikovdna hepatoprotektiva
a dispenzarizace. Nésledné 12. pooperacni den byla pa-
cientka propusténa do doméci péce. Na pravidelnych
kontrolach po 6, 12 tydnech, 6, 12 a 24 mésicich od
resekce byla subjektivné bez obtiZi. Doporudili jsme
odlozit korzet a navrat do plné zatézZe vCetné rehabilitace
3 mésice od 2. operace. Na kontrolnim CT a MRI
vySetfeni 2 roky od operace jsme nezjistili zndmky
recidivy tumoru, nicméné jsme museli doplnit kostni
dézu autoStépy ze zadniho pfistupu pro selhani fize
(obr. 3). Na kontrolnim CT vySetfeni 6 mésici po do-
pliiujicim vykonu je patrna presvédciva kostni déza
v rozsahu T7-L3 (obr. 4). Pacientka je nyni 3 roky od
resekce subjektivné i objektivné bez obtizi, pokracujeme
pouze v pravidelném sledovani.

DISKUSE

Ganglioneurom je relativné vzacny, dobre diferencovany
pomalu rostouci benigni tumor vychazejici z neurdlni
listy tkané sympatiku. Predstavuje pouze 1 % vSech
histologickych typt nadorti vychazejicich z patete a pfi-
lehlych tkani. Radi se do tumort mékkych tkani neuro-
ektodermového plvodu, vychdzejicich z nervovych
bunék. Mikroskopicky pozorujeme dobte diferencované,
velké pyramidové gangliové buiiky fibrézniho stromatu,
Schwannovy a gangliové buriky (14, 18, 19). Nador ma
benigni a pomalu rostouci povahu.

AZ v 60 % pripadi je zachycen v prvnich dvou deka-
dach Zivota (11, 20), i kdyZ v recentnéjSich pracich pre-
vlada stfedni v€k primdrni diagnézy ganglioneuromu,
a to mezi 40. a 50. rokem Zivota (10, 15, 18). Castéji
jsou postiZeny Zeny neZ muZi v poméru 3:2.

Nejcastéji je popisovan jeho paravertebralni rast
v oblasti mediastina pfipadné& retroperitonea, vzacnéjsi
je vyskyt v oblasti krku a krcni patete. Asi v 10 % pfi-
padt dochazi k jeho prorustani do pateiniho kanalu,
v takovém piipadé vytvari obraz ptfesypacich hodin
(dumbbell tumor), (5, 17). Popsany jsou i pfipady in-
traduralniho vzniku a to jak extramedularni tak i in-
tramedularni. Ojedinéle se mizZe vyskytovat ve vice
lokalitach (14, 16). Velmi vzdcné je popisovan maligni
zvrat ze stromdlnich bunék. Zejména jsou popsany
pripady zvratu v ndvaznosti na predchozi aktinoterapii,
dale u ganglioneuromu u pacientl s neurofibromatézou
(2,13, 14).

Protoze se jednd o velmi pomalu rostouci tumor,
jeho klinické projevy nejsou nijak vyrazné. Jak bylo
vySe zminéno, u 10 % dochazi k jeho prorastani do pa-
tefniho kandlu, a proto Ize u 60 az 80 % ptipadd ocekavat
neurologické pfiznaky odpovidajici etize (1, 5, 20).
Dile jsou to dlouho trvajici lokdlni bolesti a relativné
Casto jako v nasem ptipadé je prvnim projevem deformita
patete, skoliéza (7, 20). Jsou popsany pfipady tumor
se sekreci katecholamini s doprovodnymi symptomy
jako prijmy ¢i hypertenze (4, 14).
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Pfi vySetieni vypocetni tomografii je ganglioneurom
homogenni, jasné ohraniceny ovalny tumor. Ve 30 %
pripadl pozorujeme uvnitf kalcifikace, po intraven6znim
podani kontrastni latky se syti heterogenné. Na magnetické
rezonanci je charakteristicky hypodenzni signal na T1
vazenych obrazech a heterogenni hyperdenzni signal na
T2 vazenych obrazech. V pfipadé proristani do patetniho
kanélu na transverzalnich fezech vytvari typicky tvar
presypacich hodin. Diferencidlné diagnosticky piichazeji
v tvahu jiné neurogenni tumory, zejména neurofibrom
(7, 14, 17).

Vetsina autorti se shoduje na kompletnim chirurgickém
odstranéni zejména u symptomatickych a obrovskych
ganglioneuromd jako v nasem pfipadé (5, 14, 18).
U asymptomatickych a menSich tumorQ v nepfiznivé
lokalité lze s operacni intervenci vzhledem k velmi
pomalu rostouci povaze volit dispenzarizaci. V ptipadé
intramedularnich, intraspindlnich tumort néktefi autofi
doporucuji pouze intraleziondlni resekci, dekompresi
(5, 11). Z hlediska dlouhodobé progndzy pacienta je je-
dinym feSenim kompletni chirurgickd excize nadoru.
Zde se jiz 1i8i chirurgické postupy zejména podle lokality,
velikosti, pfipadné pritomnosti deformity patefe. Né-
kterymi autory v téchto piipadech neni korekce a flize
po kompletnim odstranéni indikovéna, pouze doporucu;ji
dispenzarizaci a doCasnou korzetoterapii (14, 20). Ra-
dioterapie ma svoje limity a neni v§eobecné doporu¢ovana
pro benigni podstatu nadoru a pro riziko maligniho
zvratu, a to nékolik mésici az dekady po aktinoterapii
(8,9, 13). Chemoterapie je indikovana pouze v piipadech
maligni transformace (14).

Ganglioneuromy pétefe jsou relativné vzacné. Vzhledem
k pomalu rostouci benigni povaze mohou i zcela asymp-
tomaticky dosahovat obrovskych rozméra. Z hlediska
dlouhodobé prognézy pacienta je jedinym feSenim kom-
pletni chirurgicka excize nadoru. Vzhledem k rozmértim,
proristani do okolnich struktur, pfipadné pritomnosti
deformity péatete je nutna multioborova spoluprace a kon-
centrace pacientl na specializovana centra.
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