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Sdělení z praxe

Seznam zkratek
CK – kreatinkináza

EMA – epiteliální membránový antigen

EMG – elektromyografie

GFAP – kyselý gliální fibrilární protein

MR – magnetická rezonance

NSE – neuron specifická enoláza

PKF – paragangliomy kaudy a filum terminale

RT – radioterapie

Úvod
Paragangliomy kaudy jsou vzácné, benig-

ní tumory, které tvoří asi 3,5 % všech nádorů 

v této oblasti (Lapierre et al., 1999; Labrousse et 

al., 1999). O jejich výskytu se zmiňuje celá řada 

odborných prací. Pokud tyto nádory vycházejí 

přímo z filum terminale, jedná se o zcela raritní 

záležitost a do současné doby bylo podle do-

stupných údajů v odborné literatuře zmíněno 

pouze 33 případů.

Prezentovaná kazuistika se týká 33leté paci-

entky s iniciálními příznaky v podobě bolestí zad 

v bederní oblasti s jejich vyzařováním do obou 

dolních končetin bez porušení motoriky a sfink-

terových funkcí. Radiologický nález, operační 

obraz patologického procesu i histopatologická 

diagnóza nakonec umožnila zařadit tento nádor 

k výše zmíněné skupině paragangliomů vychá-

zejících z filum terminale.

Kazuistika
Pacientka, 33 let, v anamnéze bez význam-

ného ochoření, byla přijata na naše oddělení 

pro dva měsíce trvající bolesti v zádech s pro-

pagací do zadních partií obou dolních končetin 

s levostrannou převahou. Sfinkterové obtíže 

dosud přítomny nebyly, rovněž tak nepozoro-

vala problémy s hybností končetin ani chůzí. 

Neurologické vyšetření odhalilo zvýšený pa-

ravertebrální svalový tonus v bederní oblasti. 

Napínací manévr dolních končetin byl vlevo po-

zitivní již od 45 °, vpravo od 60 °. Motorické i sen-

zitivní funkce byly zcela v normě. Popisované 

příznaky ani klinická vyšetření nesignalizovaly 

symptomy katecholaminové hypersekrece. 

Na vyšetření bederní páteře magnetickou rezo-

nancí (MR) byla zjištěna intradurálně uložená ne-

pravidelná, oválná expanze v oblasti L4-S1. Svou 

velikostí (46 × 20 × 17 mm) vyplňovala celou šíři 

páteřního kanálu. V T1 vážených sekvencích byl 

útvar izointenzní (obrázek 1a), v T2 hyperintenzní 

s hypointenzím okrajem ve srovnání s míchou 

(obrázek 1b). Při aplikaci gadolinia se útvar v T1 

vážených sekvencích barvil heterogenně – izoin-

tenzně samotná masa a hyperintenzně pouzdro 

(obrázek 1c). Na základě grafického vyšetření 

bylo vysloveno podezření na myxopapilární 

ependymom. Vzhledem k výše uvedeným sku-

tečnostem a z důvodu, že jsme nepředpokládali 

tak raritní nádor, jakým paragangliom kaudy 

a filum terminale bezesporu je, se nezdálo dů-

ležité předoperační vyšetření hladiny dopami-

nu, epinefrinu, noradrenalinu a kyseliny vanil-

mandlové. Odběry jsme dodělali pooperačně 

a nebyla zjištěna zvýšená hormonální aktivita. 

Po adekvátní přípravě podstoupila pacientka 

druhý den po přijetí operační zákrok. Z „en 

bloc“ laminektomie L4–5 jsme po durotomii 

radikálně exstirpovali dobře ohraničený tumor 

s významně vaskularizovaným pouzdrem, méně 

stromatem. Kořeny kaudy byly dobře separova-

telné od povrchu tumoru až nakonec bylo jasně 
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patrné, že nádor je spojen na proximálním konci 

s lehce edematózním filum terminale prostřed-

nictvím cévní stopky, odkud jsme jej nakonec 

odstřihli. Od jeho dolní části pokračoval distálně 

tenký fibrózní pruh. Výkon jsme zakončili lami-

noplastikou primárně odstraněného zadního 

segmentu L4–5. Během výkonu jsme kontinuál-

ně monitorovali oboustranně EMG kořenů L4-S1 

a funkce sfinkteru močové trubice i sfinkteru 

análního, přičemž měřené odpovědi na konci 

výkonu byly identické jako na jeho počátku. 

Preoperačně byla aplikována clona ATB a vlast-

ní operační výkon proběhl zcela bez komplikací. 

Vzorky tumoru byly odeslány k histologickému 

rozboru. Patologové diagnostikovali většinou al-

veolárně a místy papilárně uspořádaný celulárně 

uniformní tumor. Dle imunohistochemie GFAP 

a EMA negativní, vimentin, S100 a CK pozitivní 

a chromogranin, synaptofyzin, NSE difuzně po-

zitivní (obrázky 2b–d). Byla stanovena diagnóza 

spinální paragangliom Grade I. Vzhledem k radi-

kalitě výkonu nebylo přistoupeno k následné ad-

juvantní terapii. Během devítidenní hospitalizace 

na našem oddělení došlo u pacientky k vymizení 

předoperačních bolestí v dolních končetinách, 

objektivně byla stále bez neurodeficitu. Po šesti 

měsících od operace pacientka pociťuje pouze 

občasné dysestezie v dolních končetinách zane-

dbatelné intenzity. Kontrolní MR bederní páteře 

včetně podání kontrastu vykazuje uspokojivý 

pooperační nález dekomprimovaných nervo-

vých struktur v kanále páteřním bez známek 

rezidua či recidivy nádoru (obrázek 1d).

Diskuze
Paragangliom je neuroendokrinní nádor pri-

márně odvozený od embryonálního sympatic-

kého a parasympatického nervového systému. 

Podobně jako feochromocytom je neuroekto-

dermového původu a vychází z chromafinních 

buněk neurální lišty. Zatímco feochromocytom 

je typickým nádorem dřeně nadledvin s pro-

dukcí katecholaminů, paragangliom vychází 

spíše z paragangliové tkáně nacházející se po-

dél páteře.

Nejčastěji, v 85–90 %, vznikají paragangliomy 

v nadledvinkách (Landi et al., 2009), zatímco ex-

traadrenální se nacházejí ve více než 90 % v ob-

lasti karotického nebo jugulárního glomu 

(Boukobza, Foncin a Dowling-Carter, 1993). 

Paragangliomy centrálního nervového systému 

jsou velmi vzácné a vyskytují se extraspinálně 

zejména v oblasti glomus tympanicum, glandu-

la pinealis a v tureckém sedle. Jejich spinální lo-

kalizace bývá téměř výhradně v oblasti kaudy 

a filum terminale s incidencí 0,07/100 000 oby-

vatel. Většinou se objevují samostatně, ale v 1 % 

jsou možné familiární formy v autozomálně do-

minantní formě (George, 1985; Masuoka et al., 

2001). Paragangliomy kaudy a filum terminale 

(PKF) představují 3,5 % tumorů této oblasti 

(Lapierre et al., 1999; Labrousse et al., 1999). Z vě-

kového hlediska je jejich hlavní výskyt v páté 

a šesté dekádě (rozpětí 12 až 71 let), přičemž 

muži bývají postiženi v poměru 1,5 : 1 proti ženám 

(Miliaras, Kyritsis a Polyzoidis, 2003). Velká většina 

PKF je zcela benigní povahy. Jedná se o dobře 

ohraničené, tužší nádory velikosti od jednoho 

(Moran, Rush a Mena, 1997) do 13 cm (Wolansky 

et al., 1996), které mají dobře prokrvené pouzdro 

hnědavé barvy dané drobnými fokálními hemo-

ragiemi. Existují však výjimečně i agresivnější 

formy s četností méně než 1 %, které mohou 

tvořit likvorové a hematogenní metastázy 

(Strommer et al., 1995; Roche et al., 1996; 

Sundgren et al., 1999). Ačkoliv nádory v oblasti 

glomů bývají spíše parasympatické povahy, spi-

nální formy jsou převážně sympatické, přičemž 

sekrece katecholaminů je u PKF spíše výjimečná 

a objevuje se jen asi ve 2 % případů (Miliaras, 

Kyritsis a Polyzoidis, 2003). Patogeneze PKF je 

stále nejasná. Vzhledem k tomu, že se paragan-

gliové buňky v oblasti kořenů kaudy normálně 

nevyskytují, panuje mezi některými autory názor, 

že tyto nádory mohou vycházet ze sympatických 

neuronů v laterálních rozích šedé hmoty míšní 

a dále pokračujících svými axony do nervových 

kořenů (Yang et al., 2005; Sonneland et al., 1986), 

případně vznikají z heterotopických neuronů 

lokalizovaných v průběhu kořenových spojek 

proximálně od sympatického trunku (Sundgren 

et al., 1999). Jiní autoři uvádějí, že nález ojedině-

lých ektopických neuronů ve filum terminale 

a podél nervových kořenů signalizuje, že tyto 

tumory mohou vyrůstat z reziduálních neuro-

blastů schopných další lokální diferenciace v gan-

gliové buňky (Steel, Botterill a Sheehy, 1994; 

Russell a Rubinstein, 1989). První případ spinální-

ho paragangliomu popsali v roce 1970 Miller 

a Torack, ale označili ho jako secernující ependy-

mom (Miller a Torack, 1970). Vlastní termín para-

gangliom kaudy použil poprvé až Lerman s ko-

lektivem v roce 1972 (Lerman, Kaplan a Daman, 

1972). V odborné literatuře v poslední době ros-

te počet odhalených PKF vzhledem k rozvoji 

nových histochemických vyšetření. Celá řada 

z nich byla dříve bezesporu mylně označena 

za ependymomy vzhledem k jejich histologické 

podobnosti. Paragangliomy přímo vycházející 

z filum terminale jsou extrémně vzácné a v od-

borné literatuře, pokud je nám známo, bylo do-

sud zmíněno pouze 33 případů na světě. V České 

republice byl tento nádor odhalen a popsán 

v roce 2004 autory z Ústí nad Labem (Vachata et 

al., 2004). Nejčastěji popisované příznaky PKF jsou 

nespecifické v podobě bolestí bederní páteře, 

méně často spojených s kořenovými bolestmi. 

Ačkoliv nádor často vyplňuje celý páteřní kanál, 

rozvinutí syndromu kaudy je uváděno výjimečně 

jako jeho iniciální klinické vyjádření. To svědčí 

o jeho pomalém benigním růstu. Stejně tak mo-

torické oslabení a senzitivní deficit se objevuje 

asi jen u jedné třetiny případů. Námi popsaná 

pacientka nevybočovala svými příznaky od výše 

zmíněných údajů. Jsou popsány případy kombi-

nace PKF a hydrocefalu s příznaky nitrolební 

hypertenze pro blokádu resorpce likvoru danou 

obsahem vysoké bílkoviny v moku (Paleologos 

et al., 1998). U naší pacientky byl komorový sys-

tém normální velikosti. Steel se spoluautory po-

pisuje raritní případ spojení PKF se syringomye-

lií v cervikotorakálním přechodu (Steel, Botterill 

a Sheehy, 1994), což v našem případě zjištěno 

nebylo. K odhalení nádoru je zásadní vyšetření 

magnetickou rezonancí, které ale samo o sobě 

(ani žádné jiné radiologické vyšetření) nedokáže 

Obrázek 1. Magnetická rezonance bederní páteře, sagitální projekce. A: předoperačně, T1 sekvence, 

B: předoperačně, T2 sekvence, C: předoperačně, T1 sekvence po aplikaci kontrastní látky, D: pooperačně, 

T2 sekvence 
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odlišit PKF od jiných nádorů této oblasti (Heřman, 

Pozzi-Mucelli a Skrap, 1998). V diferenciální dia-

gnostice je třeba uvažovat o ependymomu, 

schwannomu, hemangioblastomu nebo meta-

stáze. Epidermoid a lipom mají na MR poněkud 

odlišný vzhled. PKF na MR je převážně popisován 

v T1 vážených projekcích jako izointenzní útvar 

ve srovnání s míchou, často homogenního vzhle-

du. Po aplikaci gadolinia vykazuje nádor zpravidla 

středně intenzní sycení někdy s hyperintenzním 

okrajem. V T2 vážených projekcích bývá nádor 

heterogenní, izo- nebo hyperintenzní ve srovná-

ní s likvorem, izo- nebo hypointenzní vzhledem 

k míše (Heřman, Pozzi-Mucelli, Skrap, 1998). Z li-

terárních údajů v diferenciální diagnostice dle 

MR může pomoci nález vinutých struktur mezi 

míšním epikonem a nádorem, který odpovídá 

dilataci hadovitě točených cév. Tento nález není 

typický pro ependymomy a schwannomy (Levy, 

1993). Chara kteristická bývá i přítomnost hypoin-

tenzního nádorového lemu v T2 vážených pro-

jekcích, který svědčí o para-magnetickém efektu 

zapříčiněném přítomností hemosiderinu, který 

je příznačný pro vaskularizované tumory s před-

chozím krvácením (Araki et al., 1993), jak bylo 

popsáno i v našem případě. Rozhodující pro za-

řazení nádoru je histopatologická diagnóza opře-

ná o nález specifických shluků malých kulatých 

až polyhedrálních argyrofilních a argentafinních 

buněk (tzv. Zellballen), které jsou obklopeny vas-

kularizovaným stromatem v podobě delikátních 

kapilárních sítí (obrázek 2a) (Sonneland et al., 

1986) a dále o imunohistochemický průkaz chro-

mograninu, synaptofysinu, NSE v zmíněných 

buňkách a S100 proteinu a GFAP v podpůrných 

buňkách. Při zvyšování stupně nádoru klesá 

množství podpůrných buněk a tedy i hladina 

S100 proteinu a GFAP až úplně mizí u maligních 

forem (Kliewer a Cochran, 1989). Buněčný pro-

liferační index hodnocený po podání protilátky 

MIB-1 je menší než 0,1 % (Park et al., 2002). Hlavní 

chemickou komponentou PKF je 5-hydro-

xytryptamin (Sonneland et al., 1986; Pigott et al., 

1990). Podle Mezinárodní klasifikace onkologic-

kých onemocnění je paragangliom kaudy a filum 

terminale řazen mezi nádory neuro-epiteliální 

tkáně v podskupině neuronálních a smíšených 

neuronálně-gliálních tumorů (morfologický kód 

8680/1, grade I) (Webster a Louis, 2007). Z léčeb-

ného hlediska je metodou volby mikrochirurgic-

ká resekce nádoru, který bývá většinou dobře 

ohraničený. Komplikací může být jeho větší kr-

vácivost pro dobré cévní zásobení pouzdra. 

U pacientky jsme v přístupu zvolili vzhledem 

k mladšímu věku „en bloc“ laminektomii L4–5 

s následnou laminoplastikou titanovými dlažka-

mi a šroubky (obrázky 3a, b). Pokud je nádor ra-

dikálně odstraněn, je prognóza velmi dobrá. 

Protože ale k recidivě může dojít i za desítky let, 

řada autorů doporučuje dlouhodobé sledování 

pacientů po výkonu (Say, Hori a Spratt, 1973; 

Singh, Yeh a Broome, 1993). Pooperační radiote-

rapie (RT) je indikována pouze při inkompletní 

resekci tumoru (Ironside, 1988), subarachnoidál-

ní diseminaci (Roche et al., 1996), recidivě nádo-

ru či jeho maligní variantě (Miliaras, Kyritsis 

a Polyzoidis, 2003; Caruso et al., 2006). 

Chemoterapie není v současné době v léčbě PKF 

používána. Singh se spoluautory udává při hod-

nocení odborné literatury 4 % recidiv PKF po jed-

nom roce a 22 % po šesti letech u 56 pacientů 

po jejich totální makroskopické exstirpaci bez 

následné radioterapie. Při kombinaci totální re-

sekce a RT nebyla zjištěna recidiva ani po 20 le-

tech sledování u sedmi pacientů (Singh, Yeh 

a Broome, 1993). Naopak při kombinaci RT a in-

kompletního odstranění tumoru je po jednom 

roce 10 % riziko recidivy a tento výsledek není 

ovlivnitelný RT (Sonneland et al,. 1986). Při samot-

né subtotální resekci dojde k recidivě až u 66 % 

případů do dvou let (Singh, Yeh a Broome, 1993). 

Klinický výsledek výkonu závisí na vstupních pří-

znacích, kdy porucha sfinkterů předznamenává 

špatnou prognózu (Miliaras, Kyritsis a Polyzoidis, 

2003; Caruso et al., 2006; Warrier, Owler a Besser, 

2006). Jsou ale popsány i případy s dobrou úpra-

vou sfinkterových funkcí po exstirpaci tumoru 

(Marcol et al., 2009). Za nezbytný dnes považu-

jeme peroperační kontinuální monitoring elek-

tromyografie kořenů kaudy a sfinkterů.

Závěr
PKF jsou extrémně vzácné nádory, jejichž 

diagnostika díky rozvoji imunohistochemic-

kých technik je v současnosti mnohem snad-

nější než v dobách minulých, kdy byl nádor 

často zaměněn za ependymom či schwan-

nom. Pokud je PKF včas odhalen a radikál-

ně odstraněn, má velmi dobrou prognózu. 

Dlouhodobé sledování je však nezbytné 

vzhledem k riziku recidivy i po mnoha letech 

po výkonu, zvláště u pacientů, kde radikální 

exstirpace nebyla možná.
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