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STRESZCZENIE
Naczyniaki jamiste(CM) to tagodne zmiany o typie hamartoma.
Rozpowszechnienie ich w populacji ogdlnej waha sie 0,4-0,8%
i stanowi ok. 15% wszystkich wad naczyniowych. W czestos$ci
wystepowania szacuje sig, ze sg drugie w kolejnosci po roz-
wojowych malformacjach zylnych. Wiekszo§¢ ma charakter
zmian pojedynczych. W badaniu tomografii komputerowej (CT)
zmiany czesto moga by¢ nie widoczne, szczegélnie gdy towa-
rzysza im $wieze krwawienia. W badaniu rezonansu magnetycz-
nego (MRI) obraz zmian nie jest charakterystyczny z powodu
wystepowania produktéw rozpadu hemosyderyny. Naczyniaki
jamiste(CM) charakteryzujg sie duza zmiennosciag w czasie.
Moga szybko sig powieksza¢, badz zmniejsza¢, rzadko pozosta-
ja bez zmian. Badacze przypuszczaja, ze za szybki wzrost moga
odpowiada¢ mikrokrwawienia i rekanalizacje po powstaniu za-
krzepéw. Naczyniaki jamiste w 40% przypadkéw sg objawowe
i moga powodowac wystepowanie béléw gtowy, drgawek oraz
ubytkéw neurologicznych.
W pracy przedstawiamy przypadek niespetna 6 letniego chfop-
ca, ktéry po raz pierwszy trafit do Kliniki Neurologii i Rehabi-
litacji Dzieciecej UDSK w Biatymstoku z powodu wystapienia
w 16 miesigcu zycia pierwszego w zyciu napadu drgawkowego
0 ogniskowym poczatku z zaburzeniami $wiadomosci. W trak-
cie 5 letniej obserwacji napady padaczkowe nie powtarzaly sie.
Utrzymano leczenie kwasem walproinowym. Mnogo$¢ i/lub
lokalizacja malformacji naczyn mézgowych czesto uniemozli-
wiajg podjecie skutecznego i bezpiecznego przyczynowego le-
czenia zabiegowego. Napady padaczkowe u dziecka z potwier-
dzong malformacja naczyn mézgowych wymagajg wiaczenia
leczenia przeciwpadaczkowego mimo dyskusyjnego zwiazku
przyczynowego napadéw z anomalia.
Stowa kluczowe: naczyniaki jamiste, malformacje naczynio-
we, drgawki

ABSTRACT

Cavernous hemangiomas(CM) are benignlesionsofthe hamarto-
ma type.Their prevalence in the general population ranges from
0.4-0.8% and accounts for 15% of all vascular defects. CM inci-
dence is estimated to be second only to developmental venous
malformations taking. Most of CM have the characteristic of
single changes. On CT changes may often not be visible, espe-
cially when accompanied by fresh bleeding. On MRI the lesion
picture is characteristic due to the presence of hemosiderin bre-
ak down products. CM are characterized by high variability over
time. They can either increase or decrease rapidly, and rarely re-
main the same. Researchers speculate that microbleeding and
recanalization after clot formation may be responsible for the ra-
pid growth. CM are symptomatic in 40% of cases and may cau-
se headaches, convulsions and neurological deficits. We pre-
sent a case of a nearly 6-year-old boy who was first admitted
to the Department of Child Neurology and Rehabilitation UDSK
in Bialystok at 16-month of age due to the occurrence of the
first focal seizures with impaired awareness. During the 5-year
follow-up, epileptic seizures did not repeat. Treatment with val-
proic acid was continued. The multiplicity and/or localization
of cerebral vessels malformations often make it impossible to
undertake effective and safe causal surgical treatment. Epileptic
seizures in a child with confirmed cerebrovascular malformation
require antiepileptic treatment despite the questionable causal
relationship between seizures and the anomaly.

Key words: cavernous hemangiomas, vascular malformations,
convulsions

WSTEP

Naczyniaki jamiste(Cavernous hemangiomas-CM) to
lagodne zmiany o typie hamartoma. Rozpowszechnienie
ich w populacji ogolnej waha si¢ 0,4-0,8% 1 stanowi ok.
15% wszystkich wad naczyniowych. W czgsto$ci wyste-
powania szacuje si¢, ze sg drugie w kolejnosci po rozwojo-
wych malformacjach zylnych [1]. Wigkszo$¢ ma charakter
zmian pojedynczych, w 1/3 przypadkéow sporadycznych
i 2/3 rodzinnych sa to zmiany mnogie. W badaniu CT
zmiany czesto moga by¢ nie widoczne, szczegodlnie gdy
towarzysza im $wieze krwawienia. W badaniu MRI ob-
raz zmian jest charakterystyczny z powodu wystgpowania
produktow rozpadu hemosyderyny. Maja one rézny wzor
wzmacniania si¢ po dozylnym podaniu srodka kontrastuja-
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cego, sekwencjami szczeg6lnie przydatnymi w ich wykry-
waniu sg obrazy T2 oraz DWI. CM ponadto charakteryzuja
si¢ duza zmiennos$cig w czasie. Moga szybko si¢ powigk-
sza¢, badz zmniejszac, rzadko pozostaja bez zmian. Bada-
cze przypuszczaja, ze za szybki wzrost moga odpowiadaé
mikrokrwawienia i rekanalizacje po powstaniu zakrzepow
[2]. Naczyniaki jamiste w 40% przypadkow sa objawowe
i moga powodowaé wystepowanie bolow glowy, drgawek
oraz ubytkow neurologicznych

0PIS PRZYPADKU
Chtopiec w wieku 1 roku i1 4/12 zostal przyjety do Kli-
niki Neurologii Dziecigcej z powodu napadu drgawkowe-
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g0 o ogniskowym poczatku z zaburzeniami $wiadomosci.
Obserwowano toniczne wypre¢zenie ciata, zwrot glowy
W prawg strong¢ oraz wyprost prawej konczyny gérnej, na-
stepnie drgawki poczatkowo prawej konczyny gornej, na-
stepnie obustronne toniczno-kloniczne. Byl to pierwszy in-
cydent drgawek w zyciu dziecka. W Szpitalnym Oddziale
Ratunkowym podano Diazepam doodbytniczo, nastgpnie
z uwagi na brak efektu Clonazepam dozylnie, po ktéorym
uzyskano ustgpienie napadu. Dziecko bylo dotychczas
zdrowe. Wywiad cigzowo-okotoporodowy i rodzinny nie
sugerowal nieprawidlowo$ci. Rozwdj psychomotoryczny
chtopca przebiegal bez odchylen: chodzit samodzielnie,
po schodach raczkowat lub chodzi trzymany za jedna reke,
chetnie 1 fatwo wspinat si¢ po meblach. Zanim podjat pro-
by chodzenia sylabizowal, aktualnie komunikuje si¢ ge-
stem wskazywania palcem, nawiazuje kontakt wzrokowy,
rozumie proste polecenia.

Przy przyjeciu do Kliniki pacjent byl podsypiajacy.
Z odchylen od stanu prawidtowego w badaniu przedmioto-
wym stwierdzono cichy szmer nad sercem, §lad po naczy-
niaku ptaskim na czole oraz waskie ujscie cewki moczo-
wej. Czynnos¢ serca miarowa 124/min. W badaniu neuro-
logicznym nie stwierdzono objawoéw ogniskowego uszko-
dzenia OUN, objawy oponowe byty ujemne. W badaniach
laboratoryjnych nie stwierdzono istotnych odchylen od
normy. Zapis EKG byt w normie wickowej. W zapisie EEG
nie zarejestrowano zmian napadowych i zlokalizowanych.
W badaniu MRI OUN opisano w gornej czesci lewego pta-
ta skroniowego, bocznie od rogu potylicznego oraz w pra-
wym placie potylicznym, przysrodkowo obecno$¢ malfor-
macji naczyniowych o charakterze naczyniakow jamisty-
ch(ryc. 1, ryc. 2). W celu poglebienia diagnostyki wyko-
nano angio-CT z fazg zylna, ktore potwierdzito obecnosé¢
naczyniakow jamistych, ze zmianami pokrwotocznymi.
Z uwagi na wysokie ryzyko powtarzania si¢ napadéw pa-
daczkowych zdecydowano o wprowadzeniu do leczenia p/
padaczkowego kwasu walproinowego w dawce docelowe;j
30mg/kg/dobe. Nastepnie dziecko przekazano do Kliniki
Neurochirurgii CZD celem dalszego leczenia. Z informacji
zwrotnej od rodzicéw chtopca-odstapiono od leczenia neu-
rochirurgicznego z uwagi na mnogi charakter zmian. Zale-
cono dalszg obserwacje¢ oraz kontrolne badania obrazowe
co 6 m-cy. W trakcie pigcioletniej ambulatoryjnej obser-
wacji napady u chtopca nie powtarzaty si¢. W zapisie EEG
obserwowano pojawienie si¢ zmian napadowych w postaci
fal ostrych w lewej okolicy czolowo centralnej i czolowo
skroniowej. Kontrolne badania MR OUN wykonywane co
6-12 miesiecy nie wykazaly nowych ognisk krwawienia.
W styczniu 2021 roku dziecko zostato przyjete do Kliniki
celem wykonania kolejnego kontrolnego badania rezonan-
su magnetycznego. W wykonanym wéwczas badaniu MR
opisano w lewej okolicy ciemieniowej naczyniaka jamiste-
go z aktywnym krwawieniem (ryc.3). Ponadto ogniska ni-
skiego sygnatu w istocie biatej podkorowej w prawej pot-
kuli mézgu w ptlacie czotowym na sklepistosci, w ptacie
potylicznym przystrzatkowo oraz w istocie biatej przyko-
morowej przy trzonie komory bocznej. Dziecko ponownie
przekazano do Kliniki Neurochirurgii CZD celem kwalifi-
kacji do zabiegu operacyjnego, z ktorego chtopiec zostat
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zdyskwalifikowany. Dziecko zakwalifikowano do zabiegu
usunigcia naczyniaka jamistego w osrodku w Katowicach,
gdzie przeprowadzono zabieg chirurgicznego usunigcia
naczyniaka jamistego lewego ptata ciemieniowego z uwa-
gi na zlokalizowany w jego poblizu o$rodek Wernickiego.

DYSKUSJA

Naczyniaki jamiste zaliczane sa do wewnatrzczaszko-
wych malformacji naczyniowych. Oprocz naczyniakow
jamistych zalicza si¢ do nich malformacje tetniczo-zylne,
zylne anomalie rozwojowe(dawniej nazywane naczynia-
kami zylnymi). Moga wystepowa¢ w roznych czesciach
moézgu, a w zwigzku z tym prowokowac roézne objawy
neurologiczne. W badaniach autopsyjnych stwierdza si¢ je
u ok. 0,5% populacji bez korelacji z plcia. Ponad polowa
z nich jest rozpoznawana u mtodych dorostych, a okoto
30% u dzieci. W polowie przypadkdéw sa to malformacje
wrodzone,ktore dziedziczg si¢ autosomalnie dominujgco.
Mutacje odpowiedzialne za ich powstawanie to: mutacje
genow: CCMI1- 7q21 na dlugim ramieniu chromosomu
7, CCM2-7p15- p13 na krotkim ramieniu chromosomu 7,
CCM3-3q25 na chromosomie 3 [3]. Zbudowane s3 z po-
szerzonych, cien—ko$ciennych kanatéw i zatok naczynio-
wych, wyscieta—nych $§rodbtonkiem, bez prawidlowego
migzszu moézgu pomigdzy nimi. W zatokach nastgpuje
naprzemiennie nieregularne wykrzepianie krwi i rozpusz-
czanie skrze—pow. Sciany naczyn pozbawione tkanki pod-
porowej, migsniowki i widkien elastycznych sg stabe, co
sprzyja wystepowaniu krwawien. Krwawienia przebiega-
ja tagod—nie, pod niskim cisnieniem, czgsto maja postaé
saczenia. Glej pomigedzy naczyniami i wokot naczyniaka
wykazuje nasilone zmiany zwyrodnieniowe 1 jest przebar-
wiony he—mosyderyna, produktem rozktadu hemoglobi-
ny. Makro—skopowo wygladaja jak guzy o nieréwnej po-
wierzchni, ztozone z cienko$ciennych jam wypetnionych
krwia, po—rownywane czasami do maliny. Ich wielko$¢
waha si¢ od kilku milimetrow do kilku centyme—trow. Sa
zwykle pojedyncze, ale moga wystepowac jako mnogie,
szczegoblnie ich posta¢ rodzinna. Naczyniaki jamiste wy-
wierajg ucisk na okoliczne obszary mézgu, a gromadzaca
si¢ wokol naczyniaka hemosyde—ryna ma draznigce od-
dzialywanie na neurony. Wielko$¢ naczyniaka jamistego
moze si¢ zwigksza¢ przy utrudnie—niu odptywu zylnego
1 wzro$cie cisnienia zylnego, a tak—Ze poprzez gromadze-
nie si¢ wynaczynionej krwi. Naczy—niaki jamiste ujawnia-
ja sie napadami padaczkowymi, bélami i zawrotami glo-
wy, objawami udaru krwotoczne—go mdzgu, wymiotami,
czkawka, zmianami zachowania, zaburzeniami mowy,
wzroku. Objawy te zaleza od poto—zenia wady, a takze
jej wielkos$ci 1 charakteru krwawien. Najczgsciej wyste-
pujacym objawem sg napady padaczkowe obser—wowane
u 60% chorych, nastgpnie postepujace zaburze—nia neu-
rologiczne u 50% i skutki wytworzenia krwiaka $rodmo-
zgowego u 20% chorych. Jednakze wg Josephson et al.
2011 S-letnie ryzyko wystapienia napadu w naczyniakach
jamistych zaréwno tych z krwawieniem, jak i wykrytych
przypadkowo jest znacznie mniej istotne w poréwnaniu do
AVM(malformacji tetniczo-zylnych) z krwawieniem[3].
Jedynym skutecznym sposobem leczenia naczyniakow
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jamistych jest ich operacyjne usunigcie. W przypadkach,
w ktorych ryzyko operacyjne jest wysokie, gtdwnie z po-
-wodu niekorzystnego potozenia naczyniaka, takich jak
potozone w okoli~cach mézgu z ciasnym nagromadze-
niem waznych czyn-nosciowo struktur, jak pien moézgu,
jadra podkorowe czy podwzgodrze stosuje si¢ postawe za-
chowawcza. Podejmowane sg tez proby wy—korzystania
radiochirurgii do leczenia naczyniakow jami—stych, ale
nie ma dotychczas dowodéw, ze za pomoca tej metody
mozna wyleczy¢ chorych z naczyniakiem jami—stym albo
zmniejszy¢ ryzyko krwawienia czy wystepowa—nia obja-
wow uszkodzenia uktadu nerwowego. Naczyniaki jamiste
moézgu wykryte przypadkowo, bezobjawowe, zazwyczaj
poddaje si¢ obserwacji, pole-gajacej na okresowych bada-
niach MRI OUN, co 12 miesigcy, od ktérych mozna od-
stapi¢, jezeli wada nie zmienia si¢ w czasie. Powigkszanie
si¢ naczyniaka stanowi wskaza—nie do podjecia leczenia
operacyjnego [4].

PODSUMOWANIE

Mnogos¢ i/lub lokalizacja malformacji naczyn mozgo-
wych czesto uniemozliwiaja podjecie skutecznego i bez-
piecznego przyczynowego leczenia zabiegowego. Napady
padaczkowe u dziecka z potwierdzong malformacja na-
czyn mozgowych wymagaja wlaczenia leczenia przeciw-
padaczkowego mimo dyskusyjnego zwiazku przyczyno-
wego napadow z anomalig naczyniowa i braku zmian na-
padowych w EEG. Wydaje si¢, ze napady zwigzane z CM
mozna przypisa¢ ztogom hemosyderyny odktadajacym si¢
w otoczeniu naczyniaka jamistego. Leczenie farmakolo-
giczne p/padaczkowe jest przewaznie skuteczne. Ponad-
to dynamiczny charakter zmian oraz ryzyko krwawienia
wewnatrzczaszkowego wymagaja systematycznego mo-
nitorowania stanu pacjenta i wykonywania kontrolnego
badania neuroobrazowego nie tylko w przypadku nawrotu
napadow lub innych objawdw neurologicznych.

Ryc 1 1-badanie mr: w gdrnej czesci lewego ptata
skroniowego, bocznie od rogu potylicznego niejednorodny
obszar, o wymiarach 17,3/9,0 mm w ptaszczyznie osiowej

z niskosygnatowa strefg obwodowa, odpowiadajacy,
najprawdopodobniej naczyniakowi jamistemu.

fig. 1. mr: in the upper part of the left temporal lobe, lateral
to the occipital horn, a heterogeneous area, 17.3 / 9.0 mm in
the axial plane with a low-signal peripheral zone, most likely
corresponding to a cavernous hemangioma.

Vol. 29/2020, nr 59

Ryc. 2 Badanie MR: Niejednorodny obszar przy$rodkowo
w ptacie potylicznym prawym o wymiarach 20x20x15mm
Fig. 2. MR examination: Heterogeneous medial area in the
right occipital lobe with dimensions of 20x20x15mm

Ryc. 3 Badanie MR: W lewym ptacie ciemieniowym
widoczna malformacja naczyniowa, z otoczkg bezsygnatowa
i hypointensywng - zwapnienia/ztogi hemosyderyny, ze
$wiezym krwawieniem, o tacznych wym. ok. 20mm x 20mm
x 15mm

Fig.3. MR examination: In the left parietal lobe visible
vascular malformation, with signalless and hypointense
sheath - calcifications / haemosiderin deposits, with fresh
bleeding, total dimensions approx. 20mm x 20mm x 15mm
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