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Wady naczyniowe naczyn mézgowych:

naczyniaki tetniczo-zylne, jamiste, zylne,

Pierwszy naczyniak tetniczo-zylny zostat opisany w 1887
r. przez Pfannenstil na podstawie badania sekcyjnego,
a pierwszego operacyjnego usuniecia naczyniaka dokonat
w 1889 r. francuski chirurg Pean. Wprowadzenie przez
Moniza w 1929 r. angiografii mézgowej otworzyto nowy
etap w rozpoznawaniu i leczeniu naczyniakow tetniczo-
-zylnych. W latach trzydziestych XX w. Cushing, Dandy,
a takze Olivecrona opisali pierwsze wtasne doswiadcze-
nia w leczeniu operacyjnym naczyniakéw w matych gru-
pach chorych.

Okreslenie ,wady naczyniowe mézgu” (ang. vascu-
lar malformations) obejmuje nieprawidlowos$ci budo-
wy wewnatrzczaszkowych naczyn krwiono$nych w za-
kresie ich liczby, $rednicy, potaczen miedzy tetnicami
i zytami, ktére moga prowadzi¢ do zaburzen czynnosci
osrodkowego uktadu nerwowego. Wady te nazywane sg
powszechnie naczyniakami i nie obejmuja tetniakéw,
zaliczanych do wad naczyniowych moézgu tylko przez
nielicznych autoréw.

Naczyniaki mézgu sa rzadko wystepujacymi wadami
wrodzonymi. Na podstawie budowy i cech anatomopa-
tologicznych dzieli sie je na kilka typéw, réznigcych sie
przebiegiem klinicznym i stosowanymi metodami le-
czenia. Wyrdznia sie naczyniaki tetniczo-zylne, jamiste,
zylne i wlo$niczkowe. Uzywane jest réwniez okreslenie:
wady naczyniowe nieme angiograficznie (angiographi-
cally occult malformations). Zalicza sie do nich naczyniaki
jamiste, wlos$niczkowe i niektére zylne, ktérych wspdlna
cechg jest brak ujawniania sie w badaniu angiograficz-
nym. Wady te sa zwykle widoczne w badaniach MRI.

Wady naczyniowe mdzgu, a takze wystepujace w ob-
rebie rdzenia kregowego moga stanowi¢ przyczyne krwa-
wienia z objawami krwotocznego udaru moézgowego,
a zaburzajac mézgowe krazenie krwi, moga wywolywacé
objawy niedokrwienia mézgu.

wlosniczkowe

Tomasz Trojanowski

Naczyniaki tetniczo-zylne (ang.
Arteriovenous Malformations, AVM)

Definicja

Naczyniaki tetniczo-zylne to nagromadzenie tetnic po-
faczonych z zytami bez posrednictwa prawidtowych na-
czyh wlosowatych. W naczyniaku wyrdznia sie tetnice
zasilajace, gniazdo naczyniaka zbudowane z szerokich,
cienkosciennych naczyn, faczacych tetnice z zytami i po-
szerzonych zyt odprowadzajacych, wypelnionych utleno-
wang, czerwong krwig (czerwone zyly).

Epidemiologia

Czesto$¢ wystepowania naczyniakéw tetniczo-zylnych
ocenia sie na 0,15% populacji, ale jedynie ok. 12% z nich
objawia sie klinicznie, co sprawia, ze rozpoznawane sg
u ok. 20 chorych na 1 mln ludnosci. Badania autopsyjne
ujawniaja naczyniaki tetniczo-zylne u 1-4% populacji,
a rozbieznosci w ocenach wynikaja prawdopodobnie ze
stosowanej techniki sekcyjnej i doboru grup do badan
(Michelson, 1978; The Arteriovenous Malformation
Study Group, 1999).

Naczyniaki tetniczo-zylne wystepuja tak samo czesto
u kobiet i mezczyzn. Objawy moga pojawic¢ sie¢ w kazdym
wieku, ale najczesciej pomiedzy 20. i 40. r.z. Naczyniaki
te sa przyczyna ok. 1-2% udaréw krwotocznych mézgu
rocznie (Furlan i wsp., 1979). Wady o $rednicy mniejszej
niz 3 cm krwawia czesciej niz te o wiekszych wymiarach.
Wprowadzenie nowych metod obrazowania w postaci
CT i MRI sprawia, Ze obecnie rozpoznaje sie jest wiecej
wad naczyniowych niewywotujacych objawéw Kklinicz-
nych (Hillman, 2001).
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Etiopatogeneza

Mechanizm powstawania naczyniakéw nie zostal po-
znany. Maja one charakter wrodzony, ale istnieja dane
wskazujgce, ze w czasie zycia moga sie powiekszac.
Prawdopodobnie powstaja w wyniku zaburzenia rozwo-
ju i dojrzewania potaczen pomiedzy plodowym splotem
tetniczym i zylnym mézgu. Pierwotnym podlozem jest
wada genetyczna zwigzana z tworzeniem S$rédblonkéw
naczyniowych, na ktéra naktadajg sie wtérne uszkodzenia
w przebiegu niedokrwienia, urazu, krwotoku czy wywoty-
wane przez inne czynniki, co nie pozwala na wytworze-
nie prawidtowych wlo$niczkowych potaczenn pomiedzy
tetnicami i zylami oraz umozliwia przetrwanie szero-
kich, ptodowego typu potaczen miedzy nimi. Istniejg opi-
sy pojedynczych przypadkéw ujawniania naczyniakéw de
novo, jednak nie sa one wystarczajaco udokumentowane,
by przyjaé¢ nabyty charakter tych wad.

Neuropatologia

Naczyniak tetniczo-zylny ma zwykle postaé splotu cien-
ko$ciennych, poszerzonych naczyn z czerwonymi zytami
odprowadzajgcymi krew. Wyrdznia sie¢ w nim poszerzone
i krete tetnice doprowadzajace, jadro, zwane tez gniaz-
dem (nidus), ztozone z cienkos$ciennych kanatéw naczy-
niowych, szerszych od wlosniczek i zyly odprowadzajace,
szerokie i krete, zabarwione czerwono przez utlenowana
krew, ktéra nie oddaje tlenu z powodu szybkiego prze-
plywu i obnizonego metabolizmu gleju w obrebie naczy-
niaka. Wsrdd tetnic doprowadzajacych zwykle jedna lub
kilka wyréznia sie wielko$cia. Obok nich istnieja tetnice
niewidoczne lub o prawidlowym wygladzie w badaniach
obrazowych. Po zamknigeciu widocznych naczyn zaopa-
trujacych i zachowaniu droznosci czeséci naczyn gniazda
moze doj$¢ do jego ponownego wypelnienia przez stop-
niowo poszerzajgce sie, niewidoczne pierwotnie tetnice
zaopatrujace. W obrebie gniazda lub tetnic zaopatru-
jacych u ok. 25% chorych wystepuja tetniaki, znacznie
zwigkszajace ryzyko krwawienia.

Naczyniaki tetniczo-zylne mézgu wystepuja najczes-
ciej w substancji bialej pétkul moézgu, rozciggajac sie
od kory do wysciotki komér moézgu. Moga wystepowad
w gtebi mézgu w jadrach podkorowych i pniu mézgu,
a takze w mozdzku. Rozkiad czestosci wystepowania
naczyniakéw w réznych czesciach o$rodkowego uktadu
nerwowego jest proporcjonalny do objetosci tych czesci.
Rzadko polozone sa na powierzchni mézgu w postaci
naczyniakéw korowych i w oponie twardej, gdzie maja
postaé przetok tetniczo-zylnych. Na powierzchni mézgu
czesto widoczne sa poszerzone zyly i naczynia doprowa-

dzajace do gniazda naczyniaka, ktére zwykle lezy w gtebi
mozgu.

Miazsz mézgu pomiedzy nieprawidtowymi naczynia-
mi wykazuje nasilone zmiany zwyrodnieniowe w gleju
i nie zawiera prawidtowo zorganizowanych, czynnych
neuronéw. Umozliwia to usuwanie naczyniakéw nawet
z waznych czynnosciowo obszaréw bez wywolywania
zaburzen neurologicznych.

Naczynia wiosowate w okolicy jadra naczyniaka wy-
kazuja uposledzona bariere krew-mézg, komorki $rod-
btonka nie maja blony podstawnej i nie przylegaja do
nich wypustki astrocytéw, a przerwy miedzy komérkami
sg duze. Moze to utatwia¢ przenikanie erytrocytéw do
otoczenia jadra naczyniaka bez wyraznego krwawienia.
Zjawisko to przyczynia sie¢ do powstawania zmian zwy-
rodnieniowych gleju.

Naczyniak tetniczo-zylny mézgu charakteryzuje przy-
spieszony i zwiekszony przeptyw krwi, a cienko$¢ $cian
jego naczyn grozi ich rozerwaniem. Naczyniak oddziatu-
je niekorzystnie na m6zg na drodze kilku mechanizméw
i moze spowodowac¢ uszkodzenia zaréwno struktury, jak
i zaburzenia jego czynnosci. Krew wydostajaca sie poza
uktad naczyniowy w czasie krwotoku gromadzi sie naj-
cze$ciej w miazszu mézgu, wytwarzajac krwiak $rod-
moézgowy. Krew moze przedostawac sie tez do przestrze-
ni podpajeczynéwkowej lub komér mézgu, dajac obja-
wy krwawienia podpajeczynéwkowego, ktére moze by¢
pierwotne lub wtérne, gdy krwiak srodmézgowy przebije
sie do przestrzeni plynowych. Czeste sg niewielkie krwa-
wienia, niewywolujace wyraznych objawoéw klinicznych,
a ktorych skutki w postaci nagromadzenia hemosydery-
ny moga by¢ widoczne w badaniu MRI.

Naczyniak, szczegdlnie powigkszajacy sie, wywiera
nacisk na otaczajacy mozg i moze spowodowac objawy
miejscowego zaburzenia jego czynnosci w postaci neu-
rologicznych objawéw ubytkowych, napadéw padacz-
kowych, moze tez wywota¢ wodogtowie. Podwyzszone
ci$nienie w zylach moézgu stanowi dodatkowy czynnik
niekorzystnie oddzialujacy na mézgowy przeptyw krwi
i nasilajacy obrzek mozgu.

Naczyniaki tetniczo-zylne o niskim oporze naczynio-
wym powoduja upo$ledzenie utlenowania mézgu w ich
sasiedztwie z powodu zbyt krétkiego czasu na oddawa-
nie tlenu z oksyhemoglobiny przy szybkim przeptywie
krwi. Wystepuja tez zaburzenia doptywu krwi oraz au-
toregulacji przeptywu w obszarach mdézgu zaopatrywa-
nych przez wspdélne z naczyniakiem pnie tetnicze. Niski
op6r przeplywu w rozgalezieniach zaopatrujacych na-
czyniak obniza ci$nienie krwi w polozonych obwodowo
gateziach zaopatrujacych mézg. Zjawisko to znane jest
jako zespot podkradania. U dzieci duze naczyniaki stwa-
rzaja znaczne obciazenie dla uktadu krazenia z powodu
bezproduktywnego przeplywu czasami znacznej czesci
rzutu minutowego serca z ukladu tetniczego do zylne-
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go, co moze prowadzi¢ do przerostu mies$nia sercowego
i sercowej niewydolnosci krazenia.

Obraz kliniczny

Objawy naczyniakéw tetniczo-zylnych mézgu zaleza od
ich budowy, potozenia, wielko$ci przeptywu krwi, wydol-
nosci krazenia w prawidtowych naczyniach mézgu.

W wiekszosci przypadkéw, bo u prawie 90% cho-
rych, naczyniaki tetniczo-zylne mdzgu przebiegaja bez-
objawowo. Do najczestszych objawéw nalezg bole gtowy
o charakterze migrenowym, powoli postepujace objawy
ogniskowego uszkodzenia mézgu, udar mézgu i padacz-
ka. Niektorzy chorzy odczuwaja szum (bruit) zgodny
z tetnem, spowodowany turbulencjg krwi przeplywajacej
przez naczyniak.

Pierwszym objawem naczyniaka tetniczo-zylnego
u ponad polowy chorych jest krwawienie wewnatrzczasz-
kowe, najcze$ciej wewnatrzmozgowe, ale zdarzaja sie
tez krwawienia podpajeczynéwkowe i dokomorowe
(Brown i wsp., 1996). W przeciwienstwie do krwawie-
nia z tetniakéw objawowy skurcz naczyn po krwawieniu
podpajeczynéwkowym z naczyniaka nalezy do rzadkosci
(Maeda i wsp., 1997).

Krwawienie z naczyniaka wywoluje objawy udaru
krwotocznego o réznym stopniu nasilenia. Charakte-
ryzuje je nagte wystapienie zwykle silnego bdlu gltowy,
wymioty, sztywnos$¢ karku oraz ubytkowe objawy neu-
rologiczne. Krwawienie z naczyniakéw potozonych w ja-
drach podkorowych i pniu mézgu moze wywotaé nagte
lub szybko narastajgce zaburzenia przytomnosci, odde-
chu i poczatkowo wzrost ci$nienia krwi.

Drugim co do czestoéci wystepowania objawem
ujawniajagcym naczyniak tetniczo-zylny jest padaczka,
wystepujaca u 20-25% chorych (Brown i wsp., 1996).
Padaczka ogniskowa moze stanowi¢ wskazéwke klinicz-
na o polozeniu naczyniaka.

Béle gtowy wystepuja u 15% chorych, a ogniskowe
ubytkowe objawy neurologiczne u 5%.

Objawy zespolu podkradania naleza do rzadkosci
(Brown i wsp., 1996, Mast i wsp., 1995).

U dzieci do 2. r.z. pierwszym objawem moze by¢ za-
stoinowa niewydolno$¢ serca, objawy wodogltowia albo
drgawki.

Kryteria diagnostyczne

Podstawa rozpoznania naczyniaka tetniczo-zylnego mézgu
jest charakterystyczny obraz angiograficzny, uwidoczniaja-
cy naczynia zasilajgce, gniazdo i naczynia odprowadzajg-

ce o przyspieszonym przeplywie krwi i weze$niejszym, juz
w fazie tetniczej, wypelnianiu zyt drenujacych naczyniak.
Obecnie obrazy pozwalajace na rozpoznanie naczyniaka
mozna uzyska¢ takze za pomocg angio-CT i angio-MRI.
Przegladowe badania CT i MRI moga zawiera¢ charakte-
rystyczne zmiany wskazujace na obecno$¢ naczyniaka, ale
badanie angiograficzne dostarcza niezawodnych podstaw
do rozpoznania charakteru wady naczyniowej.

Badania diagnostyczne

CT ma matg czuto$¢ w wykrywaniu naczyniakéw tetni-
czo-zylnych. Moze uwidoczni¢ zmiany wtérne wywola-
ne przez naczyniak, jak zwapnienia, obszary obnizonej
gestosci obrzeknietego czy niedokrwionego mézgu. Cha-
rakterystyczne jest silne wzmocnienie szerokich naczyn
naczyniaka po podaniu $rodkéw cieniujacych. Widoczne
moga by¢ wowczas krete i zylakowato poszerzone zyty
odprowadzajace. CT jest skutecznym badaniem w roz-
poznawaniu $wiezego krwawienia srodmoézgowego i do
przestrzeni ptynowych mézgu.

MRI ma duza czulo$¢ w wykrywaniu naczyniakéw,
wykazujac niejednorodne obszary przeplywowo zalezne-
go zaniku sygnatu T1 i T2, a takze zlogi hemosyderyny
$wiadczace o przebytych krwawieniach. W diagnostyce
przedoperacyjnej naczyniakéw tetniczo-zylnych MRI od-
grywa wazna role, dostarczajac doktadnych danych o po-
fozeniu naczyniaka wzgledem otaczajacych struktur.

Angiografia MRI uwidocznia wielko$¢ i potozenie na-
czynh tworzgcych naczyniak, ale bez waznych informacji
o szczegbtach budowy obszaru przetok gniazda naczy-
niaka, tetniakach czy roli poszczegdlnych naczyn dopro-
wadzajacych, szybkosci i kierunkach przeptywu krwi.

Cyfrowa angiografia subtrakcyjna czterech tetnic za-
opatrujacych mdzg jest badaniem najlepiej odzwierciedla-
jacym budowe anatomiczng naczyniaka, wielkos¢, ksztatt
i potozenie gniazda naczyniaka, wptyw na mézgowe kra-
zenie krwi oraz charakterystyke przeplywu krwi w na-
czyniaku. Dodatkowych waznych informacji dostarcza
angiografia z zastosowaniem wybiérczego cewnikowania
naczyn, doktadnie wskazujaca na obszary naczyniaka za-
opatrywane przez rézne tetnice. Poznanie anatomii czyn-
no$ciowej naczyniaka ma duze znaczenie, szczegdlnie
przy planowaniu leczenia metodg embolizacji.

Rokowanie

W nieleczonych naczyniach tetniczo-zylnych mézgu ryzy-
ko wystapienia krwawienia oceniane jest na 2-4% rocz-
nie (Brown i wsp., 1988; Wilkins, 1985; Ondra i wsp.,
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1990). W pierwszym roku po krwawieniu prawdopo-
dobienistwo ponownego krwawienia wzrasta do 6-25%
(Fults, Kelly, 1984).

U chorych z niekrwawigcym naczyniakiem mozna
je obliczy¢ ze wzoru Ogilvy (Kondziolka i wsp., 1995;
Brown, 2000):

zyciowe ryzyko krwawienia (%) = 105 — wiek w latach

Do czynnikéw zwigkszajacych ryzyko krwawienia na-
leza: mate wymiary naczyniaka (Graf i wsp., 1983, Du-
ong i wsp., 1998), wysokie cisnienie w tetnicy go zasila-
jacej (Marks i wsp., 1990; Pollock i wsp., 1996), odplyw
krwi do uktadu gltebokich zyt mézgu (Miyasaka i wsp.,
1992; Kader i wsp., 1994), padaczka (Brown i wsp.,
1988), przebyte krwawienie (Hartmann i wsp., 1998),
potozenie wewnatrz- lub przykomorowe (Pia, 1975).

U 10-30% chorych pierwsze krwawienie z naczynia-
ka konczy sie zgonem (Hartmann i wsp., 1998), a u 10-
—20% pozostaja trwate objawy kalectwa (Ondra i wsp.,
1990, Hartmann i wsp., 1998; Mast i wsp., 1997).

Podejmujac decyzje o sposobie leczenia chorych z na-
czyniakami moézgu, nalezy poréwnaé ryzyko naturalnego
przebiegu choroby przy postepowaniu zachowczym z za-
grozeniami zwigzanymi z zastosowaniem dostepnych
metod leczenia. Do czynnikéw wplywajacych na rokowa-
nie w leczeniu naczyniakéw tetniczo-zylnych naleza: ich
wielkosé, liczba tetnic zaopatrujacych, szybkos$é przepty-
wu krwi, nasilenie zespotu podkradania, potozenie, zna-
czenie czynnosciowe przylegajacego moézgu, obecnosé
tetniakéw, drogi odptywu zylnego.

Wykazano, ze ryzyko operacyjne mozna oceni¢
W uproszczony sposéb w pieciostopniowej skali Spetzle-
ra-Martina, uwzgledniajac wielko$¢, potozenie i odptyw
zylny (Spetzler, Martin 1986).

Naczyniakowi o $rednicy do 3 cm przypisuje sie
1 pkt, od 3 do 6 cm 2 pkt., a ponad 6 cm 3 pkt., polozenie
w okolicy waznej czynnosciowo lub w jadrach podkoro-
wych dodaje 1 pkt, a odptyw krwi do gtebokich zyt moz-
gu nastepny 1 pkt. Suma puntéw trzech ocenianych cech
naczyniaka wskazuje na poziom ryzyka operacyjnego.
Najlepsze wyniki operacji uzyskuje sie u chorych z naczy-
niakami ocenianymi na 1-2 pkt., a naczyniaki oceniane
na 4-5 pkt. w omawianej skali uwazane sg zasadniczo za
nieoperacyjne. Nieco inne cechy naczyniakéw decyduja
o skutecznosci i ryzyku ich leczenia za pomocg radiochi-
rurgii. Mozna je okre$li¢ na podstawie wzoru Pollocka
i Flickingera (Pollock, Flickinger, 2002):

wynik = [(0,1) x objeto$¢ naczyniaka w cm?]
+[(0,02) x wiek w latach] + [(0,3) x potozenie*]
* potozenie (czotowe, skroniowe = 0; ciemieniowe, potyliczne,

srédkomorowe, ciato modzelowate, mézdzek = 1; wzgorze, jadra
podstawy, pien mézgu =2 )

Wartos¢ wyniku nieprzekraczajaca 1 pozwala na
oczekiwanie bardzo dobrego wyniku leczenia u prawie
wszystkich chorych, podczas gdy wartosci powyzej 2 tyl-
ko u ok. 40% chorych.

Mozliwosci i ryzyko leczenia na drodze embolizacji
zalezy od wielu réznorodnych czynnikéw i oceniane sa
one indywidualnie.

Profilaktyka

Poniewaz nieznane sg przyczyny powstawania naczynia-
kéw, nie opracowano specyficznego postepowania zapo-
biegajacego ich powstawaniu. Mozliwo$ci zmniejszenia
ryzyka krwawienia u chorych z rozpoznanym naczynia-
kiem tetniczo-zylnym przez zapobieganie wzrostom cis-
nienia zylnego lub tetniczego nie zostaly wiarygodnie
potwierdzone w badaniach. Nie stwierdzono, by krwa-
wienia z naczyniakéw wystepowaly czesciej w czasie
porodu drogami natury ani w czasie wysitku (Horton
i wsp., 1990). Nieco czestsze wystgpowanie nawrotéw
krwawien w czasie cigzy tlumaczone jest zwiekszeniem
w tym czasie objetosci krwi krazacej. U chorych z naczy-
niakiem tetniczo-zylnym mdzgu nalezy unikaé stosowa-
nia lekéw przeciwzakrzepowych ze wzgledu na ryzyko
wzrostu objeto$ci wynaczynionej krwi przy krwawieniu.

Leczenie

Leczenie naczyniakéow tetniczo-zylnych ma na celu
zmniejszenie lub wylaczenie ryzyka krwawienia, popra-
we stanu chorych z objawami neurologicznymi, zmniej-
szenie czestosci napadow padaczki, a po krwotoku
$rodmozgowym usuniecie krwiaka uciskajacego moézg
i podnoszacego ci$nienie wewnatrzczaszkowe. W razie
konieczno$ci usuniecia krwiaka leczenie prowadzi sie
zwykle dwuetapowo. Poczatkowo usuwany jest krwiak
w trybie pilnym, a operacje naczyniaka przeprowadza
sie po stabilizacji stanu chorego. Tak wiec leczenie za-
biegowe naczyniakéw jest w wiekszosci przypadkow
planowe. W leczeniu stosuje sie: usuniecie operacyjne,
radiochirurgie, embolizacje przeznaczyniowa i rézne
potaczenia tych metod. W niektérych przypadkach przyj-
muje sie postawe zachowawczg i prowadzi wieloletnig
obserwacje chorego. Przy wyborze sposobu postepowa-
nia nalezy kierowa¢ sie poréwnaniem ryzyka naturalne-
go przebiegu choroby z mozliwo$ciami i ograniczeniami
kazdej z metod leczenia. Ze wzgledu na odmiennos¢ sto-
sowanych metod leczenia wybdr sposobu postepowania
powinien by¢ podejmowany przez zespoty doswiadczone
i majace dostep do wszystkich metod.
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Leczenie operacyjne

Stanowi podstawowy sposéb leczenia naczyniakéw oce-
nianych na 1-2 pkt. w skali Spetzlera-Martina. Polega
na catkowitym wycieciu naczyniaka przy zastosowa-
niu techniki mikrochirurgicznej. Operacje naczyniakéw
tetniczo-zylnych naleza do bardziej skomplikowanych
zabiegéw neurochirurgicznych z powodu zagrozenia
trudnym do opanowania krwawieniem $rédoperacyjnym
i ryzykiem zamkniecia tetnic zywigcych sasiednie cze-
$ci mozgu. W czasie operacji lub w okresie pooperacyj-
nym moze wystapi¢ zjawisko przelomu przy prawidto-
wym ci$nieniu perfuzyjnym (normal perfussion pressure
breakthrough), polegajace na groznym obrzmieniu
i obrzeku mozgu, a takze wtérnych do nich krwawie-
niach (Young i wsp., 1995). Jego przyczyny upatruje sie
w gwaltownym naptywie krwi, po zamknieciu naczyn
»,podkradajacych” krew, do sasiadujacych z naczyniakiem
obszar6w przewlektego niedokrwienia, gdzie naczynia
sa pozbawione zdolnodci autoregulacji. Zmniejszenie
wydolnosci zylnego uktadu odptywu krwi po usunieciu
naczyniaka moze réwniez wywotywacé lub nasila¢ zjawi-
sko przetomu (al-Rodhan i wsp., 1993; Wilson, Hieshi-
ma, 1993). Znieczulenie z umiarkowanym obnizeniem
ci$nienia krwi w czasie operacji naczyniakéw odgrywa
wazng role w zmniejszaniu ryzyka powiktan $rédope-
racyjnych. Strategia operacyjna polega na szerokim od-
stonieciu naczyniaka, wypreparowywaniu i zamykaniu
w pierwszej fazie tetnic zaopatrujacych, delikatnym
oddzielaniu gniazda naczyniaka od moézgu i na koncu
zamknieciu i przecieciu zyt drenujgcych. Przedwczesne
zamkniecie zyt lub ich zakrzepica powoduja gwaltowne
przepetnienie naczyniaka krwig, uporczywe, trudne do
opanowania krwawienia i narastanie obrzeku moézgu.
Naczyniaki czesto maja ksztalt stozka rozciagajacego sie
podstawa od kory mézgu, siegajacego szczytem do wy-
$ciétki komér mézgu. Krwawienie z naczyn zasilajacych
w okolicy przykomorowej czesto sprawia trudnosci przy
probach jego opanowania, a zwykle odbywa sie to przy
koncu dlugotrwatego, wyczerpujacego zabiegu.

Do oceny doszczetnosci usuniecia naczyniaka wy-
korzystywana jest angiografia $§réd- lub pooperacyjna.
Jezeli wykaze ona pozostawione czesci naczyniaka, po-
winny one by¢ usuniete operacyjnie, najlepiej wkrétce po
pierwszej operacji lub leczone za pomoca radiochirurgii.

Szczegblowe poznanie budowy anatomicznej naczy-
niaka, naczyn doprowadzajacych i odprowadzajacych
krew na podstawie kompletu badan obrazowych: MRI,
angiografii MRI, CT, angiografii CT i cyfrowej angiografii
subtrakcyjnej tetnic szyjnych i kregowych, wykorzystanie
powiekszenia i dobrego oswietlenia pola operacyjnego
za pomoca mikroskopu operacyjnego oraz odpowiednia
technika operacyjna pozwalaja w wiekszo$ci przypadkow
na catkowite usuniecie naczyniaka bez wigkszej utraty

krwi, oszczedzenie naczyn zaopatrujacych prawidlowy
mozg i unikniecie jego uszkodzen przez diugotrwaty na-
cisk szpatutek czy zakrzepice zylna. W operacjach naczy-
niakéw o duzych rozmiarach i szybkim przeptywie krwi
czesto wykorzystywana jest embolizacja przedoperacyj-
na w celu zmniejszenia krwawienia $rédoperacyjnego
i skrécenia czasu zabiegu.

Naczyniaki o wysokim ryzyku operacyjnym, ocenione
na 4 i 5 pkt. w skali Spetzlera-Martina, uznawane daw-
niej za nieuleczalne, mogg by¢ leczone po przeksztat-
ceniu ich za pomoca cze$ciowej embolizacji w wady
o umiarkowanym lub niskim poziomie ryzyka operacyj-
nego albo nadajace sie do leczenia radiochirurgicznego.
Przy planowaniu radiochirurgii embolizacja powinna by¢
przeprowadzona tak, by pozostawiona drozna czg¢$¢ na-
czyniaka miata odpowiedni ksztalt i wielko$¢. Pozosta-
wienie rozproszonych ognisk o nieregularnych ksztattach
nie pozwala na skuteczng radiochirurgie.

Opieka pooperacyjna ma duze znaczenie dla ostatecz-
nego wyniku leczenia. Konieczny jest staly nadzér nad
stanem neurologicznym chorych, utrzymanie prawidto-
wego ci$nienia krwi i réwnowagi wodno-elektrolitowe;j.
Pogorszenie neurologiczne czy wystapienie napadu pa-
daczkowego sa wskazaniem do badania CT glowy w celu
ustalenia mozliwej do usuniecia ich przyczyny.

Calkowite usuniecie naczyniaka uwalnia chorego od
grozby wystapienia krwawienia, zwykle powoduje usta-
pienie ubytkowych objawéw neurologicznych albo zmniej-
szenie czestosci lub eliminacje napadéw padaczki.

Tetniaki wspolistniejace z naczyniakami tetniczo-
-zylnymi u 10-20% chorych sg usuwane lub wytaczane
z krazenia w czasie operacji naczyniaka, gdy znajduja sie
w gniezdzie lub jego bezposrednim sasiedztwie. Tetniaki
polozone na naczyniach doprowadzajacych w miejscach
odlegtych pod obszaru operacji moga by¢ pozostawione
i obserwowane, poniewaz w wiekszosci przypadkéw ule-
gaja zmniejszeniu po usunigciu naczyniaka. Tetniaki te
powstaja w wyniku urazu hemodynamicznego $ciany na-
czynia przez strumien krwi szybko ptynacy do naczyniaka.
Natezenie przeptywu i nacisk na $ciane zmniejszaja sie po
usunieciu naczyniaka, stwarzajac warunki do samoistne-
go zmniejszania sie tetniaka (Brown i wsp., 1988; 1990;
Perret, Nishioka, 1966). Tetniaki, ktérych wielko$¢ nie
zmniejsza si¢, powinny by¢ leczone zgodnie z zasadami le-
czenia tetniakéw samoistnych. Jezeli leczenie naczyniaka
musi by¢ odtozone w czasie, tetniaki powinny by¢ leczone
na drodze embolizacji, poniewaz to one stanowig czesto
przyczyne krwawien o ciezkim przebiegu.

Wyboru sposobu leczenia naczyniakéw z 3 pkt. w ska-
li Spetzlera-Martina dokonuje sie indywidualnie, biorac
pod uwage do$wiadczenie zespotu leczacego i zestaw
cech konkretnego naczyniaka. Mozna zastosowa¢ fgcze-
nie r6znych metod leczenia z wykorzystaniem emboliza-
cji do wstepnego zmniejszenia gniazda naczyniaka.
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Wyniki leczenia operacyjnego naczyniakéw tetniczo--
-zylnych zaleza od wielu czynnikéw, zaréwno dotycza-
cych ich budowy, jak i stosowanej techniki operacyjne;j.
Przy punktacji 1-2 w skali Spetzlera-Martina wynik do-
bry uzyskuje sie u ponad 95% chorych, przy 3 pkt. u pra-
wie 70%, a w czasie odlegtym u prawie 90%. Odsetek
dobrych wynikéw operacyjnego leczenia chorych ocenia-
nych na 4 pkt. spada do ok. 70%, a 5 pkt. nie osigga 60%,
przy $miertelnosci ok. 5% (Spetzler, Martin, 1986; Heros
i wsp., 1990). Operacje naczyniakéw zwigzane sa z ry-
zykiem powiklan wzrastajagcym wraz z podwyzszaniem
sumy punktéw w skali Spetzlera-Martina. Uszkodzenia
neurologiczne wystepuja u ok. 30% chorych w grupie
chorych ocenianych na 4 pkt. i u 50% u chorych z 5 pkt.

Nalezy podkresli¢, ze przedstawione wyniki leczenia
operacyjnego trudnych naczyniakéw tetniczo-zylnych po-
chodza z osrodkéw o najwiekszym na $wiecie do$wiad-
czaniu w tego typu operacjach i moga by¢ trudne do
osiagniecia w osrodkach o mniejszym doswiadczeniu.

Radiochirurgia

Radiochirurgia polega na jednorazowym naswietleniu
promieniami jonizujacymi, zwykle gamma, doktadnie wy-
znaczonego obszaru metoda pozwalajgca na bardzo stro-
my spadek dawki na granicy napromieniowywanego ob-
szaru. Zrédtem promieniowania wykorzystywanym w ra-
diochirurgii moze by¢ néz gamma, przyspieszacz liniowy
i wyjatkowo przyspieszacze czastek. Promieniowanie
kierowane jest w obszar gniazda naczyniaka za pomoca
techniki stereotaktycznej. Zrédtem promieniowania w no-
zu gamma sa liczne, klasycznie 211, Zrédia promienio-
twérczego kobaltu rozmieszczone nieruchomo w kotpaku,
a wigzki ich promieniowania krzyzuja sie w ognisku, kto-
rego ksztatt mozna zmienia¢, dobierajac kolimatory i czas
dziatania poszczegdlnych zrédet. Umieszczenie naczynia-
ka w ognisku pozwala na dostarczenie do niego zalozonej
dawki promieniowania przy znikomej dawce pochtanianej
przez otaczajace struktury.

Glowica przyspieszacza liniowego wytwarzajacego
promieniowanie gamma o charakterystyce podobnej do
noza gamma zmienia swoje polozenie, obracajac sie wo-
két gtowy tak, ze wigzka zawsze przechodzi przez ogni-
sko, dostarczajac do niego wysoka dawke promieniowa-
nia, a potozone poza ogniskiem struktury otrzymuja zni-
komo mata dawke. Naczyniak umieszcza sie w ognisku
urzadzenia metoda stereotaktyczng. W celu uzyskania
rownomiernego rozkladu dawki i doktadnego pokrycia
nia calego naczyniaka wykorzystuje sie kolimatory wie-
lolistowe zmieniajace pod kontrolg komputera ksztalt
przekroju wiazki zgodnie ze zmiang zarysu naczyniaka
widzianego pod réznym katem. W urzadzeniu Cyber-
knife glowica przyspieszacza jest kierowana na cel na-

$wietlania przez utrzymujace ja ramie robota, koryguja-
cego niewielkie zmiany potozenia glowy na podstawie
ciagtej automatycznej obserwacji jej potozenia. To urza-
dzenie nie wymaga unieruchomienia glowy, jak w po-
przednio przedstawionych metodach radiochirurgii.

Pochloniete przez naczyniak promieniowanie wy-
woluje postepujace zmiany zapalne i zwyrodnieniowo--
-rozrostowe $cian nieprawidtowych naczyn tworzacych
gniazdo naczyniaka, prowadzac do ich zamkniecia.
W koficowym etapie procesu wystepuja zmiany wsteczne
W obszarze naswietlanym ze zmniejszaniem masy pozo-
stalodci po naczyniaku (Ogilvy, 1990).

Proces ten trwa wiele miesiecy. Zamkniecie naczyn
patologicznych mozna zaobserwowa¢ juz po 6 miesia-
cach, po roku widoczne jest u ponad 70%, a po 2 la-
tach nawet u ok. 90% chorych (Pollock i wsp., 2003).
Zamkniecie naczyn gniazda zabezpiecza chorych przed
wystapieniem krwawienia. Ryzyko krwawienia z naczy-
niaka w czasie pomiedzy zabiegiem radiochirurgicznym
i catkowitym zamknieciem naczyniaka potwierdzonym
badaniem angiograficznym zmniejsza sie o potowe
w poréwnaniu z okresem przed leczeniem (Maruyama
i wsp., 2005).

Obserwowane w kilku procentach przypadkéw krwo-
toki u chorych z uznanymi za wyleczone radiochirur-
gicznie naczyniaki wystepuja w zwigzku z mozliwosciag
otworzenia nowych obszaréw nieprawidtowych naczyn
w sasiedztwie leczonego naczyniaka, a niewidocznych
w badaniach poprzednich.

Leczenie za pomoca radiochirurgii stosuje sie w ma-
tych naczyniakach tetniczo-zylnych, potozonych w gte-
bokich strukturach mézgu, wokét giéwnych pni naczy-
niowych i w okolicach waznych czynno$ciowo. Sredni-
ca gniazda naczyniaka nie powinna przekracza¢ 3 cm,
a objeto$¢ 10 cm® (Lunsford i wsp., 1991; Steiner i wsp.,
1992; Colombo i wsp., 1994). Skuteczno$¢ radiochirur-
gii spada wraz z wielkoscig naczyniaka, natomiast przy
duzych wadach ro$nie ryzyko powiktan popromiennych
(Flickinger i wsp., 1996).

Wyniki leczenia radiochirurgicznego $ledzi sie za po-
moca okresowych badann CT i angiografii po 2 latach.
Brak wypelniania naczyn patologicznych w angiografii
wskazuje na catkowite wyleczenie wady. Leczenie radio-
chirurgiczne uznaje si¢ za nieskuteczne, gdy po 3 latach
w angiografii widoczne sa czynne przetoki w naczyniaku.

Powiktania po radiochirurgii we wczesnym okresie
po napromienianiu sg rzadkie. W czasie odlegtym, po
ponad 6 miesigcach od zabiegu, u ok. 10% chorych wy-
stepuja objawy zaburzenia czynno$ci mézgu z powodu
popromiennych zmian obrzekowych, zapalnych i demie-
linizacyjnych w mézgu (Flickinger i wsp., 1998; Pollock
i wsp., 1996; Yamamoto i wsp., 1996). Zmiany te uste-
puja u potowy chorych po wielu miesigcach, a nawet kil-
ku latach. State skutki martwicy popromiennej obserwuje
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sie u ok. 2% chorych. Byly one czestsze w poczatkowym
okresie stosowania radiochirurgii, gdy wykorzystywano
wieksze dawki promieniowania i kwalifikowano do le-
czenia takze chorych z duzymi naczyniakami.

Ogolnie ryzyko uszkodzen neurologicznych powstaja-
cych w zwigzku z leczeniem radiochirurgicznym wynosi
od 5-10%. Wraz z 4-5% ryzykiem krwawienia w czasie
od zabiegu do zamkniecia naczyniaka ryzyko powiktan
i krwawienia w czasie 3 lat od zabiegu siega 15%. Do
niepowodzen leczenia nalezy zaliczy¢ tez niecatkowite
zamkniecie naczyniaka.

W poréwnaniu z leczeniem operacyjnym naczyniakéw
z 1-2 pkt. w skali Spetzlera-Martina radiochirurgia obcig-
zona jest wiekszym ryzykiem niepowodzen. Dlatego wy-
korzystywana jest ona gltéwnie w leczeniu naczyniakdéw
tetniczo-zylnych trudno dostepnych chirurgicznie, potozo-
nych w waznych czynno$ciowo strukturach mézgu. W tej
grupie chorych dobre wyniki, bez objawéw ubocznych,
uzyskuje si¢ w mniej niz potowie przypadkéw (Pollock
i wsp., 2004), chociaz skuteczne zamkniecie naczyniaka
nastepuje u ?/, chorych (Maruyama i wsp., 2004).

Radiochirurgia jest malo skuteczna w leczeniu du-
zych naczyniakéw, natomiast jest z powodzeniem wyko-
rzystywana jako metoda uzupelniajaca w leczeniu skoja-
rzonym niecatkowicie zembolizowanych lub usunietych
operacyjnie duzych naczyniakéw.

Kwalifikacje chorych do leczenia za pomoca radiochi-
rurgii powinien przeprowadzaé zespot ztozony z neuro-
chirurga, onkologa i radiologa zabiegowego.

Embolizacja przeznaczyniowa

Nieprawidlowe naczynia i przetoki w obrebie naczyniaka
tetniczo-zylnego mozna zamknaé, wypelniajac je mate-
riatem zatorowym wprowadzonym przez odpowiednio
umiejscowiony w naczyniach cewnik. Najczesciej uzy-
wane sg ptynne materiaty embolizacyjne, gléwnie kleje
cyjanoakrylowe (I-butylowocyjanoakrylowy) i NBCA (N-
-butylowocyjanoakrylowy), a takze roztwory polimeréw,
jak alkohol etylenowinylowy. W szczegdlnych przypad-
kach wykorzystywane sa tez materiaty stale, jak alko-
hol poliwinylowy czy spirale platynowe (Wallace i wsp.,
1995; Berenstein i wsp., 1989; Pelz i wsp., 1988; Lylyk
i wsp., 1990; n-BCA Trail Investigators, 2002).

Zabieg jest skuteczny, gdy zamkniete zostaja niepra-
widlowe potaczenia pomiedzy tetnicami i zytami, two-
rzace gniazdo naczyniaka. Podejmowane pierwotnie
proby zamykania tetnic zaopatrujacych naczyniak okazy-
waly sie nieskuteczne z powodu uczynniania sie matych
naczyn zaopatrujacych gniazdo, poczatkowo niewidocz-
nych w badaniu angiograficznym. Zamkniecie poszerzo-
nych tetnic doprowadzajacych przy zachowanej drozno-
$ci naczyn gniazda zwykle uniemozliwia dalsze leczenie

poprzez embolizacje z powodu odciecia drég dotarcia
cewnikiem do gniazda.

Embolizacje stosuje si¢ w naczyniakach, ktérych le-
czenie operacyjne wigze sie z wysokim ryzykiem powi-
ktan. Wykorzystywana jest tez jako etap w leczeniu sko-
jarzonym z chirurgia lub radiochirurgia. Coraz szersze
zastosowanie znajduje embolizacja przedoperacyjna jako
sposéb na zmniejszenie krwawienia $rédoperacyjnego
i skrocenia czasu zabiegu.

Embolizacja wykorzystywana bywa do paliatywnego
zmniejszania przeptywu krwi przez naczyniak o duzym
przeptywie, gdy u chorego narastaja zaburzenia neurolo-
giczne, a naczyniak nie kwalifikuje sie do leczenia opera-
cyjnego czy radiochirurgicznego (Perata i wsp., 1994).

Powiktania embolizacji w postaci powstania nowych
lub naro$niecia istniejacych zaburzen neurologicznych
zwigzane sa z niedokrwieniem mézgu przy niezamie-
rzonym zamknieciu naczyn przez porywany z pradem
krwi material embolizacyjny. Rzadziej wynikaja z za-
burzenia przeptywu krwi po wytaczeniu cze$ci naczyn
odbierajacych znaczna czesé¢ krwi. Wystepuje woéwcezas
opisywany wsrod powiktan operacyjnych przetom naczy-
niowy przy prawidlowym ci$nieniu perfuzyjnym. Jest to
jeden z powodéw rozktadania na kilka etapéw leczenia
poprzez embolizacje, szczegdlnie duzych naczyniakéw
o znacznym przeplywie krwi. Innym powodem etapowo-
$ci leczenia jest obawa przed uszkodzeniem otaczajacego
mobzgu przez wzrost temperatury w wyniku reakcji egzo-
termicznej polimeryzacji duzej ilosci najczesciej obecnie
uzywanego kleju cyjanoakrylowego.

Mozliwosci leczenia na drodze embolizacji stale
wzrastaja w zwigzku z doskonaleniem sprzetu i groma-
dzeniem doswiadczenia przez radiologéw zabiegowych.
Znaczny postep osiagnieto po wprowadzeniu specjal-
nych sterowalnych mikrocewnikéw, zdolnych do wnika-
nia w drobne naczynia, niepolimeryzujacych ptynnych
materialéw embolizacyjnych, spiral odczepianych elek-
trycznie, niejonowych srodkéw cieniujacych. Obnizenie
ci$nienia krwi w czasie wprowadzania materialéw embo-
lizacyjnych utatwia wtasciwe ich umieszczenie i zwieksza
bezpieczenstwo zabiegu dzieki spowolnieniu przeptywu
krwi w naczyniaku. Najlepsze wyniki leczenia za pomoca
embolizacji, tak jak i operacji oraz radiochirurgii mozna
uzyskaé¢ w naczyniakach ocenianych na 1-2 pkt. w skali
Spetzlera-Martina, a wybdr sposobu leczenia w tych
przypadkach opiera sie na réznych czynnikach, ktérych
wplyw na wynik nie jest jednoznacznie okreslony. Dla-
tego duza wage nalezy przywigzywaé¢ do podejmowa-
nia decyzji w tym zakresie w wielodyscyplinarnych, do-
$wiadczonych zespotach (Richling, Killer, 2000).

Powiktania moga wystepowaé w czasie przeprowa-
dzania embolizacji. Moga by¢ zwigzane zaréwno z nie-
dokrwieniem moézgu, jak i krwawieniem z naczyniaka.
W leczeniu powiklan konieczna jest wielodyscyplinarna
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wspdtpraca w celu mozliwie szybkiej poprawy krazenia
albo zahamowania krwawienia i usuniecia jego skutkéw.

Wyniki leczenia za pomoca embolizacji zaleza
w znacznym stopniu od przestrzegania zasad kwalifikacji
do tego leczenia, a takze do$wiadczenia i wyposazenia
zespotu leczacego.

Catkowite wyleczenie matych i §rednich naczyniakéw
uzyskuje sie w ok. 10-30% przypadkéw (Vinuela i wsp.,
1991; Rosenwasser i wsp., 1998; Hartmann i wsp., 2005;
Gailloud, 2005).

Powiktania krwotoczne w czasie zbiegu wystepuja
u 2-5% chorych, a $miertelno$¢ wynosi ok. 1%. Trwate
zaburzenia neurologiczne dotycza 2-5% chorych leczo-
nych w najlepszych osrodkach (Spetzler, Martin, 1987;
Vinuela i wsp., 1991; Rosenwasser i wsp., 1998; Purdy
iwsp., 1992; Haw i wsp., 2006). Opisywane s3 nieliczne
przypadki nawrotu naczyniaka w czasie odleglym nawet
po calkowitym zamknieciu na drodze embolizacji (Four-
nier i wsp., 1990; Rao i wsp., 1989; Wikholm, 1995).

Naczyniaki tetniczo-zylne u dzieci

Naczyniaki tetniczo-zylne u dzieci stanowia 12-18%
wszystkich naczyniakéw leczonych w duzych osrodkach
i sg przyczyna 30-50% udaréw krwotocznych u dzieci,
ktoére prowadza do zgonu w 25% przypadkow (Locksley,
1966; Gold i wsp., 1973; Celli i wsp., 1984; Kahl i wsp.,
1989; Kondziolka i wsp., 1992; Aliberti i wsp., 1997).

Leczenie naczyniakéw tetniczo-zylnych u dzieci opie-
ra sie na takich samych zasadach, jak u dorostych, ale
jego wyniki sg czesto gorsze niz u dorostych. Leczenie
operacyjne obcigzone jest ok. 10% $miertelnoscia, a po-
gorszenie stanu neurologicznego wystepuje u ok. 20%
chorych. Przy embolizacji $miertelno$¢ wynosi ok. 15%,
a powikiania neurologiczne wystepuja u prawie 30%
(Lasjaunias i wsp., 1995).

Réwniez leczenie radiochirurgiczne, ktére u dzieci
musi by¢ stosowane ze szczeg6lng ostrozno$cia z powo-
du wigkszej wrazliwosci niedojrzalego uktadu nerwowe-
go na promieniowanie, jest obcigzone wigkszym odset-
kiem niepowodzen. Trwale zaburzenia neurologiczne po
radiochirurgii wystepuja w 30% przypadkow (Altschuler
iwsp., 1989; Wara i wsp., 1995; Levy i wsp., 1989; Nico-
lato i wsp., 1997; Caldarelli i wsp., 1997).

Naczyniaki jamiste (ang. Cavernous
Malformations, Cavernous Angioma)

Definicja

Naczyniaki jamiste sg skupiskiem szerokich, kretych na-
czyn i zatok o nieprawidtowych $cianach, bez wyraznych
tetnic zasilajacych i zyt drenujacych.

Epidemiologia

Naczyniaki jamiste moga wystepowaé we wszystkich
czesciach moézgu. W badaniach sekcyjnych stwierdza-
ne sg u ok. 0,5% populacji, jednakowo czesto u kobiet
i mezczyzn. W wiekszo$¢ przypadkéw, bo w 70-80%,
pozostaja bezobjawowe. Rozpoznawane s3 najczesciej
w miodym wieku, w 60% u ludzi miedzy 20 a 40 r.z.
i 30% u dzieci. Stanowia 3-15% wad naczyniowych
mozgu.

Znane jest wystepowanie rodzinne naczyniakow ja-
mistych, szczegdlnie w populacji pochodzenia iberyjskie-
go. W tej rodzinnej postaci obecne sg juz od urodzenia,
pojawiaja sie bowiem pomiedzy 3. a 8. miesigcem zycia
plodowego.

Etiopatogeneza

Naczyniaki jamiste w ok. polowie przypadkéw maja cha-
rakter wrodzony, wystepuja rodzinnie, ale w potowie
przypadkéw powstaja sporadycznie. Wrodzone naczynia-
ki dziedziczone s3a autosomalnie dominujaco. Nie réznig
sie budowa histopatologiczna od postaci sporadyczne;j.
W postaci wrodzonej obecne sg mutacje genéw: CCM1-
7q21 na diugim ramieniu chromosomu 7, CCM2-7p15-
p13 na krétkim ramieniu chromosomu 7, CCM3-3¢25 na
chromosomie 3 (Felbor i wsp., 2006).

Potwierdzone obserwacjami klinicznymi powstawa-
nie naczyniakéw jamistych de novo ttumaczy teoria in-
dukowania ich rozwoju z naczyniakéw zylnych. Badania
MRI wykonywane przed radioterapig i po niej wykazaty
powstawanie naczyniakéw jamistych w miejscach, gdzie
ich poprzednio nie bylo. Wysuwane jest przypuszczenie,
Ze moga sie one rozwija¢ z naczyniakow zylnych. Wspdl-
na droga powstawania naczyniakéw zylnych i jamistych
polega na miejscowym uposledzeniu odptywu zylnego
pod wplywem réznych czynnikéw. Podwyzszone ci$nie-
nie krwi zylnej prowadzi do poszerzenia zyl, dajac obraz
naczyniakéw zylnych, ktére nastepnie moga przeksztatcié



440  Tomasz Trojanowski

sie w naczyniaka jamistego. Wysuwana jest tez koncep-
cja, ze naczyniaki jamiste moga powstawaé¢ w procesie
naprawy witosniczek uszkodzonych po radioterapii albo
po wielokrotnych pourazowych krwawieniach (Little,
1990; Narayan, Barrow, 2003; Mindea i wsp., 2006).

Neuropatologia

Naczyniaki jamiste zbudowane sa z poszerzonych, cien-
kosciennych kanatéw i zatok naczyniowych, wyscieta-
nych $rédbtonkiem, bez prawidtowego migzszu moézgu
pomiedzy nimi. W zatokach nastepuje naprzemiennie
nieregularne wykrzepianie krwi i rozpuszczanie skrze-
péw. Sciany naczyn pozbawione tkanki podporowej,
miesniéwki i widkien elastycznych sa stabe, co sprzyja
wystepowaniu krwawien. Krwawienia przebiegaja fagod-
nie, pod niskim ci$nieniem, czesto majg posta¢ saczenia.
Glej pomiedzy naczyniami i wokoét naczyniaka wykazuje
nasilone zmiany zwyrodnieniowe i jest przebarwiony he-
mosyderyng, produktem rozktadu hemoglobiny. Makro-
skopowo wygladaja jak guzy o nieréwnej powierzchni,
zlozone z cienkos$ciennych jam wypetnionych krwia, po-
rownywane czasami do maliny. Naczyniaki jamiste moga
mie¢ wielko$¢ od kilku milimetréw do kilku centyme-
tréw. Sa zwykle pojedyncze, ale moga wystepowaé jako
mnogie, szczegdlnie ich postaé rodzinna.

Obraz kliniczny

Naczyniaki jamiste wywieraja ucisk na okoliczne obszary
mozgu, a gromadzaca sie wokot naczyniaka hemosyde-
ryna ma draznigce oddzialywanie na neurony. Wielko$¢
naczyniaka jamistego moze sie zwiekszaé¢ przy utrudnie-
niu odptywu zylnego i wzroscie ci$nienia zylnego, a tak-
ze poprzez gromadzenie si¢ wynaczynionej krwi. Naczy-
niaki jamiste ujawniaja sie napadami padaczkowymi,
bélami i zawrotami glowy, objawami udaru krwotoczne-
go mozgu, wymiotami, czkawka, zmianami zachowania,
zaburzeniami mowy, wzroku. Objawy te zaleza od poto-
zenia wady, a takze jej wielko$ci i charakteru krwawien.
Najczesciej wystepujacym objawem jest padaczka obser-
wowana u 60% chorych, nastepnie postepujace zaburze-
nia neurologiczne u 50% i skutki wytworzenia krwiaka
$§rodmézgowego u 20% chorych. Rzadko krwawienie
z naczyniaka jamistego jest na tyle obfite, by wytworzy¢
dajacy burzliwe objawy krwiak srodmozgowy.

Kryteria diagnostyczne

Naczyniaki jamiste majg charakterystyczne cechy w obra-
zach T2-zaleznych MRI. Widoczny jest dobrze odgrani-
czony, ksztattem zblizony do kuli, obszar niejednorodne-
go sygnatu, otoczony rabkiem o niskim natezeniu sygna-
tu blizny z duza zawarto$cia hemosyderyny. Badanie CT
ma mata czutos¢ i swoisto$¢ w wykrywaniu naczyniakéw
jamistych, a angiografia zwykle nie ujawnia tej wady.

Badania diagnostyczne

Podstawowym badaniem pozwalajacym rozpoznaé na-
czyniaka jamistego jest obrazowanie MRI. Charaktery-
styczne cechy umozliwiaja z duzym prawdopodobien-
stwem postawienie rozpoznania rodzajowego oraz do-
ktadne okreslenie potozenia naczyniaka w mézgu.

Badanie CT nie zawsze ujawnia naczyniaka, a obraz
jest mato charakterystyczny. Widoczne moga by¢ objawy
$wiezego krwawienia, czasami zwapnienia.

Angiografia w wiekszosci przypadkéw nie wykazuje
zadnych nieprawidiowosci, dlatego naczyniaki jamiste
zaliczane sa do zmian naczyniowych niemych angiogra-
ficznie.

Bezobjawowe naczyniaki jamiste czesto, szczegdlnie
po wprowadzeniu badania MRI, wykrywane sg przypad-
kowo przy badaniach wykonywanych z innych wskazan.

Rokowanie

U chorych, u ktérych naczyniaki jamiste mézgu wywo-
luja objawy, utrzymuja sie one przez cale zycie i maja
sktonno$¢ do nasilania sie w czasie. Operacyjne usuniecie
naczyniaka u chorych z padaczky pozwala na catkowite
jej ustapienie w potowie przypadkéw, a u pozostatych
zmniejszenie ich czesto$ci. W przypadku narastajacych
objawéw neurologicznych operacja zatrzymuje postep
choroby, a w wielu przypadkach obserwuje sie ich uste-
powanie. Usuniete naczyniaki jamiste nie nawracaja,
mozliwe jest wiec ich catkowite wyleczenie. Ryzyko ope-
racyjne w znacznym stopniu zalezy od potozenia naczy-
niaka. Wiekszos$¢ naczyniakdéw poétkul médzgu nie stwarza
szczegdlnych trudnosci operacyjnych. Powazne zaburze-
nia neurologiczne, a nawet zagrozenie zycia, moga wy-
stapi¢ przy operacji naczyniakéw polozonych w rdzeniu
przedtuzonym, moscie, jadrach podkorowych i w tych
przypadkach proponuje si¢ usuwanie tylko naczyniakéw
krwawiacych, powodujacych narastajace ubytkowe obja-
wy neurologiczne.
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Profilaktyka

Poglady na temat wplywu trybu zycia na ryzyko wystg-
pienia krwawienia z naczyniaka jamistego s zréznico-
wane. Zalecane dawniej unikanie wysitku fizycznego
i oszczedzajacy tryb zycia jest obecnie, wobec braku
dowodéw wplywu wysitku fizycznego na wystepowanie
krwawienia, zastepowane s3 zaleceniem prowadzenia
normalnego trybu zycia. Chorzy powinni jedynie unikaé
okolicznosci zwiekszajacych ryzyko urazéow glowy, np.
sportéw walki, pitki noznej, narciarstwa, tyzwiarstwa
czy hokeja. Uprawianie tych sportéw jest jednak mozli-
we przy zachowaniu ostrozno$ci i wyposazeniu w odpo-
wiednig ochrone techniczna.

Leczenie

Jedynym skutecznym sposobem leczenia naczyniakéw
jamistych jest ich operacyjne usuniecie. W przypadkach,
w ktoérych ryzyko operacyjne jest wysokie, gtéwnie z po-
wodu niekorzystnego polozenia naczyniaka, stosuje sie
postawe zachowawcza. Podejmowane s3 tez préby wy-
korzystania radiochirurgii do leczenia naczyniakéw jami-
stych, ale nie ma dotychczas dowoddéw, ze za pomoc] tej
metody mozna wyleczy¢ chorych z naczyniakiem jami-
stym albo zmniejszy¢ ryzyko krwawienia czy wystepowa-
nia objawéw uszkodzenia uktadu nerwowego.

Naczyniaki jamiste mézgu wykryte przypadkowo,
bezobjawowe, zwykle poddawane sa obserwacji pole-
gajacej na okresowych badaniach MRI, co 12 miesiecy,
od ktorych mozna odstapié, jezeli wada nie zmienia sie
w czasie. Powiekszanie si¢ naczyniaka stanowi wskaza-
nie od podjecia leczenia operacyjnego.

Radiochirurgia stosowana bywa jako metoda do-
$wiadczalna w leczeniu naczyniakéw z nawracajacymi
krwawieniami, a potozonych w okolicach mézgu uzna-
wanych za nieoperacyjne lub stwarzajacych wysokie
ryzyko operacyjne. Ocena skuteczno$ci radiochirurgii
naczyniakéw jamistych jest trudna z powodu braku moz-
liwodci jej potwierdzenia angiograficznego oraz braku
zmian poddanego radiochirurgii naczyniaka w badaniach
CT i MRI. Dotychczas nie wykazano zmniejszenia czesto-
$ci krwawieni ani wystepowania napadéw padaczkowych
u chorych z naczyniakami jamistymi poddanych radio-
chirurgii. Dlatego obecnie radiochirurgia nie ma zasto-
sowania w leczeniu naczyniakéw jamistych (Kim i wsp.,
2002; Pollock i wsp., 2000), szczegdlnie ze ryzyko powi-
ktain popromiennych przy ich leczeniu jest wieksze niz
w naczyniakach tetniczo-zylnych (Pollock i wsp., 2000).

Podstawowym sposobem leczenia jest catkowite usu-
niecie chirurgiczne naczyniaka jamistego. Dzieki wyraz-

nym granicom wady w wiekszosci przypadkéw mozliwe
jest jej calkowite usuniecie bez uszkodzenia otaczajacego
mozgu. Pozostawienie czeéci naczyniaka przy niecatko-
witym jego usunieciu stwarza zagrozenie odtworzenia
wady z pozostawionej resztki. Problem stwarzajg naczy-
niaki potozone w glebi mézgu, do ktérych dotarcie wiaze
sie z naruszeniem prawidiowego mézgu w miejscu do-
tarcia do naczyniaka, oraz naczyniaki potozone w okoli-
cach moézgu z ciasnym nagromadzeniem waznych czyn-
nosciowo struktur, jak pienn mézgu, jadra podkorowe czy
podwzgorze.

Naczyniaki zylne (ang. Venous
Malformations, Venous Angioma)

Definicja

Naczyniaki zylne to specyficzny uktad zyt zwykle kieru-
jacych sie promieniscie do poszerzonej pojedynczej lub
kilku zyt odprowadzajacych, bez widocznych tetnic za-
silajacych. Charakterystyczny promienisty uktad tych zyt
opisywany jest jako ,glowa Meduzy”, jednej z Gorgon
z greckiej mitologii. Naczyniaki zylne sa zazwyczaj poje-
dyncze, ale zdarza sie wystepowanie w postaci mnogiej,
a takze wspétistnienie z naczyniakami zylnymi w innych
narzadach (Abe i wsp., 1998).

Epidemiologia

Naczyniaki zylne obecnie nie sa uwazane za wade naczy-
niowa, a raczej odmiane budowy ukitadu zylnego moz-
gu. Czesto$¢ ich wystepowania oceniana jest na ok. 60%
wszystkich wewnatrzczaszkowych wad naczyniowych
(Ciricillo i wsp., 1994).

Etiopatogeneza

Chociaz naczyniaki zylne wykazuja strukture odbiegajaca
od normy, sa one wtaczone w prawidlowy uktad zylnego
drenazu mézgu i moga stanowi¢ wazng droge odplywu
krwi z potozonych w ich poblizu obszaréw mézgu. Mimo
ze same naczyniaki zylne nie sg obecnie traktowane jako
stan patologiczny, nie zostala jednoznacznie ustalona
ich rola w powstawaniu naczyniakéw jamistych i tetni-
czo-zylnych. Istnieje poglad, ze wspotlistniejace z naczy-
niakami zylnymi naczyniaki jamiste i tetniczo-zylne sg
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zrodtem objawéw, gtéwnie krwotokéw i padaczki, obser-
wowanych w przebiegu niektérych naczyniakéw zylnych
(Abe i wsp., 1998). Poglad ten znajduje coraz czesciej
potwierdzenie w wynikach badan obrazowych o duzej
rozdzielczosci, szczegdlnie sekwencji echo-gradient MRI
(Maeder i wsp., 1998). Wykazano tez, ze naczyniaki
jamiste wspdlistnieja z naczyniakami zylnymi, czesciej
w przypadku naczyniakéw jamistych pojedynczych niz
mnogich (Abdulrauf i wsp., 1999).

Neuropatologia

Naczyniaki zylne zwykle nie wywoluja objawéw klinicz-
nych. Wyjatkowo moga by¢ zrédtem krwotokéw domédz-
gowych, gdy dojdzie do zwezenia lub zablokowania drég
odptywu z nich krwi i wzrostu ci$nienia w zyle drenuja-
cej (Field, Russell, 1995). Migzsz mézgu pomiedzy na-
czyniami naczyniaka zylnego ma prawidtowa budowe,
co odréznia go od naczyniaka jamistego. Brak jest jed-
noznacznych wskazéwek, czy w naczyniakach zylnych
zrédtem krwawienia jest on sam, czy raczej wspolistnie-
jacy z nim naczyniak jamisty lub tetniczo-zylny.

Obraz kliniczny

Z podanych wyzej powodéw obecnie trudno jest przypi-
sa¢ wystepowaniu naczyniaka zylnego okre$lone objawy
Kkliniczne. Naczyniaki zylne ujawniane sg zwykle przy-
padkowo przy wykonywaniu badan obrazowych mézgu
z réznych, niezwiazanych z naczyniakiem zylnym powo-
doéw. Przypisywane dawniej naczyniakom zylnym wywo-
tywanie napadéw padaczkowych czy krwawienn domdz-
gowych trudno jest w $wietle zebranych danych wigzaé
bezposrednio z istnieniem naczyniaka zylnego.

Kryteria diagnostyczne

Naczyniak zylny rozpoznawany jest na podstawie cha-
rakterystycznego obrazu drobnych zyl biegnacych ku
wiekszej zyle odprowadzajacej, wypetniajacych sie row-
noczesnie z pozostatymi prawidlowymi zytami moézgu.
Izolowane szerokie zyty ujawniaja sie w obrazowych ba-
daniach diagnostycznych CT, MRI. Angiografia powinna
by¢ wykonana w kazdym przypadku podejrzenia naczy-
niaka zylnego w celu wykluczenia wymagajacych lecze-
nia przetok tetniczo-zylnych czy mikronaczyniakéw tet-
niczo-zylnych, wyrézniajacych sie wezesnym, juz w fazie
tetniczej, wypelnianiem poszerzonych zyt.

Badania diagnostyczne

Naczyniaki zylne rozpoznawane sa zwykle przypadko-
wo w czasie badan obrazowych mézgu lub w badaniach
sekcyjnych. Klasyczna CT moze uwidoczni¢ wieksze na-
czyniaki zylne, ale mate lub zlozone z kilku drobnych
naczyn ujawniaja sie dopiero w badaniu cienkowarstwo-
wym z zastosowaniem s$rodka cieniujacego. Angiografia
CT pozwala na potwierdzenie rozpoznania i uzupeinie-
nie go o dodatkowe szczegdty anatomiczne. Naczyniaki
zylne sa dobrze widoczne w badaniu MRI i angiografii
MRYI, ale dopiero badanie DSA umozliwia pewne ich réz-
nicowanie z naczyniakami tetniczo-zylnymi.

Rokowanie

Naczyniaki zylne nie powodujg uszkodzenia mézgu i nie
daja objawéw klinicznych. Nie wymagaja leczenia. Roko-
wanie jest dobre.

Profilaktyka

Nieznane s3 sposoby zmniejszajace ryzyko powstawania
naczyniakéw zylnych.

Leczenie

Lagodny przebieg naczyniakéw zylnych mézgu i brak
objawéw w wiekszo$ci przypadkéw sktania do przyjecia
postawy wyczekujacej. Poniewaz zyly tworzace naczy-
niak czesto spelniajg wazna role w systemie odplywu krwi
z mézgu, nie powinny by¢ zamykane ani usuwane. Usunie-
cie naczyniaka zylnego grozi miejscowa zakrzepica zylng
i zylnym zawatem mézgu, zagrazajacym zyciu. Moze do
tego doj$¢ w sposéb niezamierzony przy usuwaniu krwia-
ka $ré6dmozgowego lub przy operacjach naczyniaka tetni-
czo-zylnego wspdtistniejacego z naczyniakiem zylnym.

Wady zyly Galena (tetniak zyty
Galenaq, naczyniak tetniczo-zylny
zyly Galena)

Wada zyly Galena stanowi grupe rzadko wystepujacych,
niejednorodnych, wrodzonych wad naczyniowych pole-
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gajacych na istnieniu nieprawidtowych potaczen pomie-
dzy tetnicami mézgu i zyla potozona w miejscu, gdzie
w warunkach prawidtowych znajduje si¢ zyta wewnetrz-
na mézgu (Galena). Wada powstaje w 6.—11. tygodniu zy-
cia ptodowego przez utworzenie bezposrednich potaczen
tetnic z ptodowa zatoka sierpa moézgu, znana jako ptodo-
wa zyta Markowskiego. Wysokie ci$nienie krwi w zatoce
poszerza ja niekiedy znacznie i objawy tej wady zwigzane
sg z uciskiem na wodociag mézgu i wynikajacym z tego
wodogtowiem. Duzy przeciek tetniczo-zylny krwi wymu-
sza wzrost rzutu serca i moze prowadzi¢ do przecigze-
niowej niewydolnosci serca. Omawiany naczyniak moze
tez by¢ przyczyna udaru krwotocznego mdzgu, zwykle
w postaci krwawienia podpajeczynéwkowego. Wada zyty
Galena obcigzona jest duza $miertelno$cia, stanowi ok.
1% wad naczyniowych mézgu, ale u dzieci wystepuje az
30% tych wad. Leczenie polega na przeznaczyniowej, na
drodze zylnej lub tetniczej, embolizacji nieprawidiowych
potaczen tetniczo-zylnych oraz leczeniu objawowym wo-
dogtowia, padaczki i niewydolnosci serca.

Naczyniaki wtosniczkowe
(ang. Capillary Telangiectasia)

Naczyniaki wlo$niczkowe zbudowane sa z sieci matych
naczyn o strukturze odpowiadajacej wtosniczkom, po-
miedzy ktérymi migzsz mézgu ma prawidtowy wyglad.
Naczynia niekiedy sa miejscowo poszerzone i przyjmuja
ksztalt zatok. Poniewaz nie sa ujawniane w badaniach
naczyniowych, zalicza sie je do wad niemych angiogra-
ficznie.

Czesto$¢ ich wystepowania na podstawie badan auto-
psyjnych ocenia si¢ na ok. 0,4%, jednakowo czesto u ko-
biet i mezczyzn. Objawy w postaci zawrotéw glowy, za-
burzen réwnowagi, bélu gtowy, padaczki wystepuja wy-
jatkowo i sg mato charakterystyczne.

Zwykle naczyniaki wlo$niczkowe zajmuja obszar
o $rednicy nieprzekraczajacej 1 cm. Moga wystepowacé
w roznych cze$ciach mézgu, ale najczesciej potozone sg
w moscie. Znajdowane sa w badaniach autopsyjnych,
a po wprowadzeniu badaft MRI réwniez przyzyciowo.

Nie powoduja objawéw klinicznych, chociaz czasami
znajdowane sa w sgsiedztwie krwiaka srodmoézgowego.
Naczyniaki wtosniczkowe rozpoznawane sa na podsta-
wie obrazow echo-gradient MRI, wzmacniajacych sie
po podaniu $rodka cieniujgcego. Naczyniaki te nie maja
w badaniu MRI charakterystycznego dla naczyniakéw ja-
mistych ragbka hemosyderyny.

Rigamonti i wsp. w 1991 r. wysuneli przypuszczenie,
ze naczyniaki wlo$niczkowe stanowig etap rozwoju na-
czyniakéw jamistych. Potwierdzeniem tej teorii ma by¢

stwierdzane w badaniach obrazowych i sekcyjnych wspot-
istnienie u tych samych chorych naczyniakéw jamistych,
wloséniczkowych i form przej$ciowych pomiedzy nimi.

Wykazanie w badaniu MRI matego obszaru wzmocnie-
nia w miejscu o prawidtowym sygnale w obrazach T-zalez-
nych i braku objawéw ucisku struktur mézgu w obrazach
MRI moze wskazywaé¢ na obecnos$¢ naczyniaka wto$nicz-
kowego, szczegdlnie gdy zmiana potozona jest w modcie,
a angiografia naczyn mozgu jest prawidtowa.

Naczyniaki wtosniczkowe nie wymagaja leczenia,
a ich usuwanie operacyjne przy blednym rozpoznaniu
jako naczyniaka jamistego lub glejaka obciazone jest du-
zym ryzykiem powiktan.
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