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Angioblastoma in the cervical segment of the spinal cord -
a case report
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Streszczenie. Naczyniak ptodowy jest rzadkim, wolno rosngcym nowotworem o charakterze tagodnym, lokalizujacym
sie zwykle w tylnej jamie czaszki i rdzeniu kregowym. Cze$ciej wystepuje u dzieci. Bardzo powolny rozrost powoduje
dtugotrwatg kompensacje deficytéw neurologicznych. W pracy przedstawiono opis 50-letniej chorej z podstepnie
narastajacymi objawami sugerujacymi uszkodzenie splotu ramiennego. W zwigzku z niediagnostycznym wynikiem
badania TK odcinka szyjnego kregostupa oraz niejednoznacznymi wynikami badan neurofizjologicznych wykonano badanie
MRI odcinka szyjnego kregostupa pomimo posiadania przez chorg rozrusznika serca. Badanie ujawnito obecno$¢ guza

w obrebie szyjnego odcinka rdzenia kregowego. Chorg zoperowano, a badanie anatomopatomorfologiczne wykazato
naczyniaka ptodowego. Prezentowany przypadek demonstruje, jak zmienng symptomatologie moga prezentowac zmiany
wewnatrzrdzeniowe oraz jak istotna role w diagnostyce odgrywa badanie MRI u chorych ze stymulatorem mig$nia
Ssercowego.

Stowa kluczowe: guzy rdzenia kregowego, naczyniak ptodowy, stymulator miges$nia serca, zesp6t von Hippla i Lindaua

Abstract. Angioblastoma is a rare, slowly growing benign tumor developing usually in the posterior cranial cavity and
spinal cord. It is more common in children. Its very slow expansion causes long-term compensation of neurological
deficits. The study presents a description of a 50-year old patient with insidiously aggravating symptoms suggestive

of damage to the brachial plexus. As the CT of the cervical segment of the spine was noncontributory and the results

of the neurophysiological examinations ambiguous, MRI of the cervical spine was performed in spite of the fact that

the patient had a pacemaker. The examination revealed the presence of tumor in the cervical segment of the spine.

The patient was operated on and an anatomopathomorphological examination disclosed the presence of angioblastoma.
The case shows what variable an array of symptoms intraspinal changes can manifest and how important the role of MRI
examination can be in diagnosing patients with a cardiac pacemaker.
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dawniej zaliczany byt do grupy oponiakéw naczynio-
Wstep wych. Guz zbudowany jest z komérek zrebu i drobnych
Naczyniak ptodowy jest rzadkim, mocno unaczynionym,  naczyn krwiono$nych, moze wystapi¢ sporadycznie lub
wolno rosngcym guzem. Zlokalizowany jest zazwyczaj  byé jedng ze zmian rozrostowych u chorych z zespo-
podnamiotowo i ztgczony z opong, w zwigzku z czym tem von Hippla i Lindaua (VHL syndrome). Najczesciej
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Rycina 1. Badanie TK prezentowanej chorej nie pozwolito ocenic¢ struk-
tur wewnatrzkanatowych

Figure 1. CT examination of the patient did not allow to assess intra-
spinal structures

zlokalizowany jest w rdzeniu kregowym (50%), w obre-
bie mézdzku (40%) lub w pniu moézgu (10%). W lokaliza-
cji nadnamiotowej wystepuje rzadko (<2% przypadkow).
Naczyniak ptodowy, zwany takze kapilarnym, jest guzem
tagodnym (I stopien wg WHO). W 2000 roku WHO uzna-
fa go za guza o nieznanej histiogenezie. Wystepuje z po-
dobng czestoscig u kobiet i mezczyzn. U oséb z zespotem
VHL naczyniaki ptodowe moga wystepowaé we wcze-
$niejszym wieku niz w postaciach sporadycznych.

Objawy kliniczne naczyniaka ptodowego zwigzane
sg najczesciej z uposledzeniem krazenia ptynu mézgo-
wo-rdzeniowego przez rozrastajgcy sie guzek przyscien-
ny lub jame pseudosyringomieliczng, skutkujacg zwy-
kle wzmozonym cisnieniem $rédczaszkowym i/lub wo-
dogtowiem. W 75% przypadkow naczyniaka ptodowego
w badaniu neuroobrazowym stwierdza sie wzmacniajg-
cg sie po podaniu gadoliny peryferyjnie potozong mase
guzka przys$ciennego wraz z towarzyszacg torbielg/jama
pseudosyrinomieliczng.

Opis przypadku

50-letnia chora zostata przyjeta do Kliniki Neurologii Il
Wydziatu Lekarskiego WUM z powodu pogarszajgcej
sie od ponad roku sprawnosci kohczyny gornej prawej.
W badaniu internistycznym bez odchylen od normy. Ba-
danie neurologiczne wykazato zanik migs$ni ktebu i kte-
bika, niedoczulice prawej strony szyi w zakresie derma-
tomoéw C3-C4, a takze niedoczulice w obrgbie konczy-
ny gornej prawej w zakresie korzenia C5-C6 i ostfabie-
nie odruchéw $ciegnistych w konczynie gérnej prawej.

144

SE:5
IM:5
16:17:10

Rycina 2. Badanie MRI bez podania kontrastu uwidocznito obecno$é¢
guza w obrebie rdzenia

Figure 2. Non-contrast MRI revealed presence of tumor within the spine

Chora leczyta sie przewlekle z powodu nadci$nienia tet-
niczego i zaburzen gospodarki lipidowej. Z powodu za-
burzen rytmu serca w 2007 roku wszczepiono jej stymu-
lator migsénia serca.

W badaniach laboratoryjnych (morfologia krwi, elek-
trolity, koagulogram, parametry wydolnos$ci nerek, wa-
troby, CRP, OB., mocz badanie ogdlne, hormony tarczycy,
stezenie witaminy B,,) bez nieprawidtowosci. W trakcie
pobytu chorej w klinice wykonano badanie tomografii
komputerowej (TK) odcinka szyjnego kregostupa, kto-
re ujawnito niewielkg spondyloze na poziomie C4-C5,
bez innych nieprawidtowos$ci. Badanie somatosenso-
rycznych potencjatow wywotanych z koriczyn gérnych
wskazywato na zmiany na poziomie korzeni tylnych C6—
—C8 obustronnie, wyrazniejsze po stronie prawej, a takze
zmiany w obrebie peczka klinowatego po stronie prawe;j.

Niejednoznaczno$é badan dodatkowych, tj. badania
TK odcinka szyjnego kregostupa i somatosensorycznych
potencjatéw wywotanych, w potaczeniu z obrazem kli-
nicznym obserwowanym u chorej sktonito do wykona-
nia badania MRI odcinka szyjnego kregostupa (pomimo
wszczepienia stymulatora). Po konsultacji kardiologicz-
nej wykonano badanie, ktére ujawnito masywna torbie-
lowatg zmianeg rozpierajgcg rdzen szyjny. Zmiana mocno
i jednolicie wzmacniata sie po podaniu kontrastu. Zloka-
lizowana byta na poziomie C3/C4 w grzbietowej czesci
rdzenia i miata okoto 13 mm érednicy. Chora zostata pod-
dana leczeniu neurochirurgicznemu. Badanie histopato-
logiczne uwidocznito guza zbudowanego z nowotworo-
wych komoérek zrebowych w otoczeniu gestej sieci ka-
pilar. W barwieniach immunohistochemicznych komor-
ki zrebu obu typéw wykazaty ekspresjg swoistej enolazy
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MRI kanalu krg:

Rycina 3. Podanie kontrastu pozwolito zlokalizowa¢ cze$¢ litg guza —
tzw. guzek malinowy

Figure 3. Contrast administration allowed to locate solid part of the tu-
mor — so-called "raspberry tumor”

nerwowej (NSE) oraz biatka S100. Ustalono rozpoznanie
naczyniaka ptodowego.

Dyskusja

Naczyniak ptodowy jest rzadkim nowotworem, zlokali-
zowanym najczesciej w tylnej jamie czaszki, w obrebie
moézdzku. Jego nazwe zaczerpnieto z hipotezy Lindaua
z 1931 roku, iz guzy te sg zmianami wrodzonymi, a ich
budowa mikroskopowa przypomina komérki embrional-
ne. Na podstawie oryginalnych rozwojowych obserwacji
biologicznych przeprowadzonych przez Sabina w 1917
roku Stein sugerowat naczyniowo-mezenchymalne po-
chodzenie komérek naczyniaka ptodowego.

U dzieci ustalenie prawidtowego rozpoznania jest
czesto poprzedzone wystgpieniem ostrego wodogto-
wia [6]. U osd6b dorostych sporadyczny naczyniak pto-
dowy pojawia sie zwykle w 4.-6. dekadzie zycia. Zajmuje
najczesciej struktury tylnojamowe badz rdzen kregowy.
Skfada sie z wiekszej czgs$ci torbielowatej, przypomina-
jacej jame syryngomieliczng, i zwykle matego, okragte-
go, dobrze wysycajgcego sie po podaniu kontrastu guz-
ka malinowego. U chorych leczonych operacyjnie, u kt6-
rych wystepuje postaé lita, uzyskuje sig mniejszag po-
prawe stanu neurologicznego niz u chorych, u ktérych
wystepuje jama pseudosyringomieliczna [8]. Rozpo-
znanie hemangioblastoma wyklucza zespét von Hippla
i Lindaua. W okoto 30% przypadkéw naczyniak ptodowy
jest zwigzany z wrodzong chorobg von Hippla i Lindaua
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Rycina 4. Guzek malinowy — fotografia pooperacyjna
Figure 4. "Raspberry tumor” — post-surgery picture

(VHL), w ktérej wspotistniejg takze ztosliwe zmiany roz-
rostowe w obrebie nerek. W odrdéznieniu od przerzutéw
RCC komérki zrebu naczyniaka ptodowego sg immuno-
negatywne dla markeréw réznicowania nabtonkowego,
tzn. EMA i cytokeratyny, a wykazujg ekspresje NSE i in-
hibiny, ktérych ekspresji nie wykazujg komérki raka ner-
ki. Odréznienie naczyniaka ptodowego od raka jasnoko-
morkowego nerki (ccRCC) ma duze znaczenie rokowni-
cze i wydaje sie najwiekszym wyzwaniem.

W diagnostyce réznicowej nalezy rowniez uwzgled-
ni¢ podobienstwo naczyniaka ptodowego do przyzwoja-
ka, gwiazdziaka wtosowatokomdérkowego maézdzku, nie-
ktorych typéw oponiakéw i samotnego guza wtdkniste-
go z fenotypem naczyniakéw wywodzacych sie z peri-
cytow. W takiej sytuacji wiasciwe rozpoznanie pozwala
ustali¢ badanie histopatologiczne guzka przyscienne-
go. W 2017 roku pojawity sig informacje o wzrastajgcej
na przestrzeni ostatnich 12 lat liczbie guzéw o typie he-
mangioblastoma w grupie chorych po 65. roku zycia [5].
Istniejg opisy chorych z rozsianymi naczyniakami pfo-
dowymi OUN, pojawiajgcymi sie wiele lat po przebytej
operacji usuniecia naczyniaka ptodowego zlokalizowa-
nego w mézdzku [7]. Uwaza sig, ze dominujgcym me-
chanizmem w patogenezie naczyniaka ptodowego jest
inaktywacja dwéch alleli genu VHL (von Hippel-Lindau
gene). Wydaje sig, ze istotng role mogg odgrywacé réw-
niez inne — nieznane jeszcze — mechanizmy, prawdopo-
dobnie sg one jednak odmienne w zespole von Hippla
i Lindaua i w sporadycznym naczyniaku ptodowym [9].

Zwiekszajgca sie dostepnos$é¢ badan obrazowych
z uzyciem pola elektromagnetycznego sprawia, ze ba-
danie MRI jest wykonywane coraz czesciej. Ze wzgle-
du na swojg specyfike jest niezastgpione w diagnostyce
obrazowej chorob rdzenia kregowego i korzeni. W uza-
sadnionych sytuacjach klinicznych — jak w opisywanym
przypadku — badanie MRI u pacjenta ze stymulatorem
mies$nia serca pozwala ustali¢ prawidtowe rozpoznanie.
Wykonanie go jest wéwczas zwigzane z minimalnym ry-
zykiem powiktan [10].
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Przebieg choroby w prezentowanym przypadku
wskazywat na uszkodzenie rdzenia szyjnego i chociaz ba-
danie TK nie ujawnito patologii, objawy sktonity do wy-
konania badania MRI, ktére uwidocznito zmiang pato-
logiczng. Prezentowany przypadek pokazuje, jak istot-
ne jest poszukiwanie wtasciwej metody diagnostycznej
na bazie wystepujacych objawoéw klinicznych. Dociekli-
wos$¢ diagnostyczna pozwolita na ustalenie rozpozna-
nia i zastosowanie odpowiedniego leczenia. Dzigki temu
uniknieto mozliwego powikfania choroby, czyli krwawie-
nia z guza, ktére mogto nawet doprowadzi¢ do zgonu.
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