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Meningioangiomatéza je vzacné benigni onemocnéni charakterizované loZiskovou vaskularni a bunéénou proliferaci v oblasti
mékkych plen a pfilehlém kortexu. Sporadicka forma tohoto onemocnéni se mlize manifestovat epileptickymi zachvaty. Prezen-
tujeme prehled literatury tykajici se farmakorezistentni epilepsie zplsobené sporadickou formou meningoangiomatézy.
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Sporadic form of meningioangiomatosis

Meningioangiomatosis is a rare, benign lesion characterized by focal vascular and cellular proliferation of leptomeninges and
adjacent cortex. Sporadic form of this desease may manifest by epileptic seizures. We present literature review on intractable

epilepsy caused by sporadic form of meningioangiomatosis.
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Uvod

Predpoklada se, ze v Ceské republice Zije 20-30
tisic pacientU trpicich farmakorezistentni epilepsi.
V soucasnosti je za farmakorezistentniho povazo-
van pacient, u néhoz selhala dve adekvatni antie-
pileptika podavand v maximalnich tolerovanych
davkach, a epileptické zachvaty u néj pretrvavajl.
V drtivé vétsiné pifpadd farmakorezistentnich epi-
lepsii se jednd o epilepsie fokalni, nejcasteji span-
kového laloku, vétsinou na podkladé strukturalni
léze. K nejcastéjsim histopatologickym nalezlm
u téchto lezionalnich epilepsii patii hipokampalni
sklerdza, malformace kortikéIniho vyvoje, benigni
Vyvojové” nadory (napf. dysembryoplasticky neu-
roepitelidini tumor ¢ gangliom). Vzacnou pricinou
strukturdIni epilepsie mlze byt meningioangio-
matdza, respektive jeji sporadicka forma.

Meningioangiomatdza
Meningioangiomatdza je benigni léze kor-
texu a leptomening spocivajici v proliferaci

drobnych cév a perivaskularnich bunék vzhledu
menigotelif a fibroblastd. Meningioangiomatdza
byla terminologicky definovéna v roce 1937
(Worster-Drought et al., 1937), nicéné jiz o dvé
desitky let dffve byla zjisténa jako ndhodny pitev-
ni ndlez u pacienta s neurofibromatdzou typu 2
(Bassoe et Nuzum, 1915).

Vlituratufe jsou rozlisovany dvé formy tohoto
onemocnéni s rozdilnym klinickym vyznamem:
B sporadickd meningioangiomatéza (sSMANg)
B meningioangiomatdza asociovana s neuro-

fibromatdzou typu 2 (NF2)

Sporadickd forma meningioangiomatdzy se
vyskytuje Ctyrikrat ¢astéji nez forma asociova-
na s NF2. Pro sMANg je typicky solitarni vyskyt
a klinickd manifestace epileptickymi zachvaty.
U formy asociované s NF2 byva naopak postizeni
multifokalni, klinicky asymptomatické, ¢asto je
pouze ndhodnym ndlezem. Na rozdil od me-
ningioangiomatoézy asociované s NF2, je sMAng

klinicky manifestni v naprosté vétsiné pfipadd
(Wiebe et al,, 1999).

Histopatologie a histogeneze

Histopatologicky je meningioangiomatéza
charakterizovéna intrakortikdIni a leptomeningeal-
ni proliferaci vaskuldrnich (kapildr a venul) a perivas-
kularnich (meningotelidlnich a fibroblastoidnich)
elementd. Doprovodnym nélezem mohou byt
regresivni zmény (napf. gliéza, hyalinizace stén cév,
kalcifikace, psammomatozni téliska). Dle previdda-
jict slozky je sSMANg klasifikovéna jako typ predomi-
nantné celuldrni nebo predominantné vaskulami
(Marzia et al,, 2012). Makroskopicky a mikroskopicky
vzhled sMANg je dokumentovan na obrazku 1.

V literatufe nebyl dosud popsan pfipad
sMANg s malignimirysy (tj. bunécné atypie, mito-
zy, nekréza) (Feng et al, 2013; Jallo et al, 2005).
Histogeneze sMAng neni zndma. U nejcastéjsi,
relativné vzacné, koincidence sMAng s menin-
geomem byly prokazany spole¢né molekuldrné-
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Tab. 1. Prehled klinicky relevantnich charakteristik pacientd se sporadickou formou meningioangio-
matdzy na zdklade retrospektivnich meta-analytickych hodnoceni

Vyznamna asociace

Nevyznamna asociace | Zdroj

vek <20 let (73 %), vék >20 let
(27 %)

Demografické
charakteristiky

muzi (58 %), zeny (42 %) Kashlan et al.,, 2011

Klinickd manifestace | epileptické zachvaty (85 %)

cefalea, nauzea, fokalni | Wiebe et al.,, 1999

neurologicky deficit

Cerebralni lokalizace
lalok (40%), jiné lokalizace

temporalni lalok (40 %), frontalni

prava hemisféra Kashlan et al,, 2011
(53 %), leva hemisféra,

bilateralni, axialnf

kontrastnf latky (60 %)

cT kalcifikace (90%); hypodenzni
léze (54%); mirny enhancement

hyperdenznfléze (37%), |Kashlan etal, 2011

heterogenni denzita

MRI solitarni, dobfe ohranic¢ena léze; | multifokaln (raritné); Rokes et al.,, 2009

postizeni kortexu (90 %) zasazeni kortexu
neprokazano (10 %)

Ti1-hypointenzni, cystickd komponenta Yao et al.,, 2009
T2-hyperintenzni; gyriformni vzhled
enhancement v T1-vazené bez perifokélniho Kashlan et al.,, 2011
sekvenci (80%), bez enhancementu | edému (54 %),
kontrastni latky (20%) perifokaIni edém (46 %)

18FDG-PET hypometabolizmus normalni metabolizmus | Seo et al., 2003

Tab. 2. Prehled tspésnosti epileptochirurgickych zdkrokd u pacienty se sporadickou formou menin-

gioangiomatdzy v letech 1977-2013

Pocet Trvani pooperacniho sledovani Pocet pacientii
hodnocenych v mésicich (median) pooperacné bez
pacienti zachvatu
Wiebe et al., 1999* 19 neuvedeno neuvedeno 68%
Wiebe et al,, 1999 7 12-120 (72,0) 43%
Fengetal, 2013 10 8-108 (40,5) 80%
*metaanalyza publikaci 1977-1996

-biologické charakteristiky v obou komponentéach
(Kim et al,, 2009). Vzhledem k typicky benignimu
histopatologickému vzhledu je ale spise pred-
pokladan pdvod vyvojovy, dysplasticky, hamar-
tomatdznf ¢i reaktivni (Cui et al, 2012). Vzacne
mUze dojit ke koincidenci i s oligodendroglio-
mem, arteriovendzni malformaci ¢i meningedinim

hemangiopericytomem (Kashlan et al,, 2011).

Sporadicka forma
meningioangiomatozy
Klinické charakteristiky

Sporadicka forma meningioangiomatézy
je vzécné onemocnéni, v literatufe bylo dosud
publikovéno kolem 120 pfipadd. Odborna lite-
ratura je omezena na kazuistiky a prehledné
¢lanky, nejvétsi plvodni soubor &ital 10 pacientl
(Feng et al,, 2013). Pacienti ve vékové skupiné
mezi 2-20 lety véku tvori 67 % publikovanych
pfipadl (Kashlan et al,, 2011).

U 85 % pacientd se sMAng dochazi k rozvoji
symptomatické epilepsie, u 85% z nich dojde
v pribéhu onemocnéni ke vzniku farmakorezis-
tence (Wiebe et al,, 1999). Méné Castymi projevy
sMANg jsou epizodické bolesti hlavy, nauzea ne-
bo fokaIni neurologicky deficit (Marzia et al, 2012).

www.neurologiepropraxi.cz

Nalezy pfi uziti
zobrazovacich metod

Diagnostika sMANng je obtiznd, protoze
vtomto pfipadé chybf diagnostickym metoddm
specificita a jejich vysledky nelze plné zobecnit.
Pfi vysetieni zobrazovacimi metodami nema
sMAnNg typicky obraz. Presto jako nejvice cha-
rakteristickd vlastnost byva uvadéna lokalizace
predominantné v temporalni ¢i frontaIni oblasti
a solitdrnf vyskyt. Pfestoze sSMANg, aZ na vyjim-
ky, postihuje kortex, dle zobrazovacich metod
(v¢etné MRI) mdze imponovat jako postizent
prevazné bilé hmoty (Seo et al,, 2003). Literarné
udavana diagnostickd hodnota klinickych udajd
a zobrazovacich metod je shrnuta v tabulce 1.

PYi neurozobrazovacich vysetfenich mize
sMAng svym vzhledem pfipominat fadu jed-
notek Sirokého diferencidlné diagnostického
spektra: meningeom, kortikaIni low-grade
tumory (oligodendrogliom, gangliogliom, dy-
sembryoplasticky neuroepitelidini tumor), en-
cefalokélu, cévni malformaci, granulomatézni
meningitidu, solitadrnf metastazu (Jallo et al,
2005; Kashlan et al.,, 2011; Marzia et al., 2012).

Velmi ¢asty je u SMANng nélez kalcifikaci pfi
CT vysetren(, syceni kontrastnf latkou byva vétsi-
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Obr. 1. Cdstresekdtu pravostranného tempordiniho
laloku s histopatologicky prokdzanou meningoan-
giomatdzou (predominantné vaskuldrni typ). Shora
doldi: makroskopickd fotografie vzorku, mikroskopickd
fotografie kortexu (barveni hematoxylin-eosin, zvét-
Seno 100x), mikroskopickd fotografie pleny mozkové
(barveni hematoxylin-eosin, zvétseno 100x). Na mi-
kroskopickych snimcich kortexu a pleny je patrna
mikrovaskularizace s vyraznou okolni pfftomnosti
bazofilnich elementt podobnych fibroblastim

nou lehké, ale téZivyrazné - nehomogenni (Yao

et al, 2009). Obraz pfi CT angiografii mize byt
normalni, podle typu sMAng je nalézan obraz
avaskuldrni masy ¢i mize naopak pfipominat
arteriovendzni malformaci. Také pfi MRI vysetient
byvé ndlez nespecificky a mlze byt zaménen
za cystickou atrofii, angiom nebo low-grade
tumor (Wiebe et al,, 1999). Ndpadny viak nékdy
byvé gyriformni hyperintenzni vzhled ve FLAIR
(fluid attenuated inversion recovery) sekvencich
a artefakty v T2-vazenych a gradientnich (T2
GRE) sekvencich, jednd se o artefakty z kalcifikaci
(Yao et al,, 2009). Diferencialné diagnosticky se
MRI ndlez mize podobat angiomlm, u nichz
viak nejsou patrny kalcifikace pfi CT vy3etent. Pfi
MR spektroskopii mize byt u sSMAng pfitomen
cholinovy peak, ktery je obvykly u proliferujicich
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Obr. 2. Neurozobrazovaci vysetieni mozku 52leté pacientky trpici farmakorezistentni fokdini epilepsii na podkladé sporadické formy meningoangiomatézy lokalizo-
vané v tempordinim laloku vpravo. V horni fadeé jsou uspordddny snimky v axidlni roviné, ve spodni fadé snimky korondrni. Ve sloupcich jsou umistény postupné MR/
snimky v T1-vdZenych sekvencich, T2-vdZenych sekvencich, FLAIR sekvencich, axidlni nativni CT snimek a korondrni MRI GRE sekvence, 18FDG-PET snimky. Rozsah léze
Jje dobie patrny pii 18FDG-PET vysetieni, kde je pfitomna ndpadnd oblast fokdiniho hypometabolizmu tempordiné vpravo, v CT obraze md loZisko lehce hyperdenzni
koreldt se zietelnou juxtakortikdini kalcifikaci. Pii MRI vysetieni byly prokdzdny jen nepravidelné subkortikdini zmény s nehomogennim signdlem (hyperintenzni've FLAIR
a T2-vdZenych sekvencich, hypointenzni'v T1-vdZené sekvenci); po aplikaci kontrastni Idtky nedochdzelo ke zietelnému patologickému syceni

Obrazovd dokumentace je publikovdna s laskavym svolenim MUDr. J. Vanicka, Ph.D., prednosty Kliniky zobrazovacich metod LF MU a FN u sv. Anny v Brné,
aMUDr. Zderika Rehdka, Ph.D., primdre Oddéleni nukledrni mediciny Masarykova onkologického Ustavu, Brno

tumord (Rokes et al,, 2009), na rozdil od nich je
vsak u SMANg pfi vysetfeni pozitronovou emisni
tomografif (PET) v dané oblasti patrny hypome-
tabolizmus (Yao et al,, 2009). Vysledky zobrazo-
vacich vysetfeni mozku u pacientky s histopa-
tologicky prokdzanou meningioangiomatézou
jsou prezentovany na obrazku 2.

Terapie

TotaIni resekce |éze je Ié¢bou volby
u sMANg a je racionalni u pacientd s farmako-
rezistentni epilepsil. Léze pooperacné zpravidla
nerecidivuje (Marzia et al., 2012). U pacientl se
souc¢asnym meningeomem je adekvatni terapif
chirurgickéd resekce, v pfipadé nekompletni re-
sekce je doporucovana adjuvantnfi radioterapie
(Cuietal, 2012).

UpIné pooperaéni vymizeni epileptickych
zachvatl je uvadéno u 43-80% (Feng et al,,
2013; Wiebe et al,, 1999) operovanych pacientd,
pficemz Siroky rozptyl je nepochybné ovlivnén
malym poctem pacientl v souborech a délkou
poopera¢niho sledovani (tabulka 2). V medikaci
antiepileptik po operaci pokracuje vétsina (vice
nez 70%) pacientl (Wiebe et al,, 1999).

Kazuistika
U pacientky lé¢ené pro Uzkostné-depre-
sivni poruchu se ve véku 29 let, bez anam-

nesticky udavanych inzultd, rozvinuly fokalnf
epileptické zachvaty s komplexni symptoma-
tologif o frekvenci 3-7 za rok. Od 45 let véku
se u pacientky zvysila frekvence zachvatl az
na 20 fokalnich za jeden mésic a 3-4 sekun-
darné generalizované zéchvaty za jeden rok.
Sledujicim neurologem byla vyzkousena fa-
da antiepileptik v monoterapii i v kombinaci
(fenytoin, karbamazepin, valproat, topiramat,
levetiracetam), aniz bylo dosazeno kompenza-
ce onemocneéni. Vzhledem k farmakorezistenci
pacientka podstoupila evaluaci v Centru pro
epilepsie Brno jako kandidatka epileptochi-
rurgického vykonu. Dlouhodobé stacionarnf{
MRI nélez ve spankovém laloku vpravo byl
v sirsi diferencidlni diagnostice hodnocen jako
mozné potraumatické, pozanétlivé ¢&i postis-
chemické zmény. Vysledky neurozobrazova-
cich vySetfeni provedenych v rdmci evaluace
jsou detailné komentovény na obrdzku 2. Dle
semiinvazivniho EEG vysetfeni byl registrovén
pocatek iktalnf aktivity kontralaterainé ke stra-
né Iéze, bylo nutno prokézat pfitomnost zony
pocatku zachvatl pomoci invazivniho vyset-
feni stereotakticky zavedenymi hlubokymi
elektrodami. V tomto pfipadé byla invazivni
exploraci prokdzéna zéna pocatku zachvatd
v obou spankovych lalocich (bitemporéin{ epi-
lepsie); vétsina registrovanych zachvatl méla
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pocatek v meziotemporalnich strukturdch
vpravo. Pacientka podstoupila lezionektomii
s pravostrannou anteromedialni temporaini
resekci; ve vzorku byla histopatologicky proka-
z&na meningoangiomatdza — predominantné
vaskuldrni typ (obrédzek 1). Nyni je pacientka
26 mésicl po operaci, pfi lé¢bé kombinaci
karbamazepinu a pregabalinu je zcela bez
sekundarné generalizovanych zachvatd, pretr-
vavaji fokélni zachvaty s frekvenci 1-2 za mésic

(tfida IlIA dle Engelovy klasifikace).

Zavér

Sporadickad forma meningioangiomato-
zy je vzacné strukturdIni onemocnéni mozku
(mozkové kiry a mozkovych obald) se silnym
epileptogennim potencidlem. Toto onemocnéni
se manifestuje epileptickymi zachvaty az u 85 9%
pacientd, pficemz naprosta vétsina pacientd,
navzdory adekvatni farmakoterapii, nedosadhne
stavu bez zachvatl. Témér tii ctvrtiny publiko-
vanych pfipadd se vyskytly v populaci do 20
let véku. Variabilni vzhled sMAng pfi vy3ette-
ni neurozobrazovacimi metodami mUze vést
k diagnostickym omyldm. Prestoze se jedna
o benigni 1ézi, u farmakorezistentnich pacien-
td je adekvétni terapif resekeni |é¢ba; udavané
vysledky pooperacni redukce epileptickych za-
chvatd jsou pomérné dobré.
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