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ODREBNOSCI MALFORMACJI NACZYNIOWYCH
U DZIECI

Lech Polis

Klinika Neurochirurgii Instytutu Centrum Zdrowia Matki Polki
todz

Wady naczyniowe mozgu niemajace cech procesu rozrostowego stanowig bardzo
istotng cz¢$¢ patologii osrodkowego ukladu nerwowego (OUN) u dzieci z powodu
mozliwosci wczesnej manifestacji klinicznej. Pierwsze objawy choroby moga pojawic
si¢ juz w okresie noworodkowym i wymagaja wczesnej diagnostyki i leczenia. Wady
te potocznie zwane naczyniakami (angioma) sa zlokalizowanymi, nienowotworowymi
zmianami naczyn mdzgowych, ktére dotycza zmian liczby i budowy naczyn tgtni-
czych, zylnych i kapilarnych, prezentujacych typ unaczynienia embrionalnego, a wyni-
kiem ich istnienia jest powstawanie zaburzen hemodynamicznych krazenia mozgowe-
go. Naczyniaki mézgowia s3 druga co do cze¢stosci wystepowania przyczyng sponta-
nicznych krwotokdéw podpajeczyndwkowych, a u dzieci najczgstsza przyczyng tych
krwotokow. Towarzysza im w duzym procencie przypadkéw napady padaczkowe
i czg¢sto sa one odpowiedzialne za istotne ubytki neurologiczne jako rezultat zjawiska
podkradania, ucisku masy naczyniaka czy wzrostu cisnienia zylnego w wyniku obni-
2onej perfuzji tkanki nerwowej. Zgon moze by¢ wynikiem wewnatrzczaszkowego
krwotoku, a nawet niewydolnosci serca z powodu przecieku krwi (u noworodkéw,
okazjonalnie u starszych osdb).

Sonstein i wsp. sugeruja mozliwos¢ spelniania pewnej roli w powstawaniu naczy-
niak6éw czynnika VEGF (vascular endothelial growth factor) jako mozliwego general-
nego mediatora angiogenezy w rpzwoju znieksztalcen tgtniczo-zylnych (AVM). Im-
munocytochemiczna analiza ekspresji VEGF w tkankach AVM byla analizowana
u dzieci, u ktérych po wycieciu catkowitych AVM obserwowano ich odrost.

Wrodzone wady naczyniowe OUN stanowig 2—6% wszystkich wad wrodzonych i 1—-
—2% wszystkich patologii rozpoznawanych w OUN. Powstaja one wczesnie, w 3. ty-
godniu ciazy z rozwijajacych si¢ pierwotnych naczyn, tworzac skupisko naczyn niepra-
widtowych co do ilosci, budowy i przeptywu krwi. W zaleznosci od rodzaju tych nie-
prawidtowych naczyn oraz tkanki pomig¢dzy nimi dzielimy je na:

1) malformacje t¢tniczo-zylne;

2) naczyniaki jamiste;

3) teleangiektazje;
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4) naczyniaki zylne;

5) tetniaki.

Wedhug klasyfikacji WHO do wad zalicza si¢ jeszcze zespot moya-moya, zespot
Sturge’a-Webera, mikroznieksztalcenia oraz nowotwory pochodzenia naczyniowego.
U dzieci wystgpuja wszystkie wymienione zmiany, jednak czgstotliwosé ich wyste-
powania jest inna niz u dorostych. I tak, u dzieci przewazaja zmiany o charakterze
znieksztalcen tgtniczo-zylnych — ponad 75% przypadkow, natomiast tg¢tniaki praw-
dziwe stanowig od 0,5 do 4% rozpoznawanych przypadkéw lub stanowia zmiany
kazuistyczne.

Niektore doniesienia sugeruja, ze naczyniaki jamiste oraz teleangiektazje moga
reprezentowac t¢ sama grupg wad bgdacych na jej biegunach. Niektorzy autorzy do
wad naczyniowych zaliczaja oponowe przetoki tgtniczo-zylne czy przetoki tgtniczo-
-jamiste powstajace spontanicznie czy jako wynik urazu. Autopsyjnie najczesciej
stwierdza si¢ naczyniaki zylne — 60%, wlo$niczkowe — 16%, tetniczo-zylne — 13%
oraz jamiste — 9%.

KRWAWIENIE WEWNATRZCZASZKOWE U NOWORODKOW

Krwotoczne uszkodzenie mézgu u ptodéw oraz noworodkow wyst¢puje czgsciej niz
w innym okresie zycia czlowieka. Szczegolnie trudna jest klasyfikacja tych uszkodzen
ze wzgledu na rozne zrédio krwawienia (krwotok z macierzy, wtomy krwotok do ogni-
ska niedokrwiennego). Najczgstszym typem krwotocznego uszkodzenia mozgu
w okresie perinatalnym jest krwawienie wewnatrzkomorowe (IVH), zwykle z podwy-
$cidtkowej germinalnej macierzy, ale Zrodlem moze by¢ splot naczyniowkowy. Przy
stwierdzanym krwawieniu podpaj¢czyndéwkowym, podtwardowkowym czy $rédmo-
zgowym inicjujaca patologia moze by¢ peknigcie znieksztalcenia tgtniczo-zylnego, ale
réwniez naczyniak, guz, zylny zawal tkanki mézgowej czy noworodkowe uszkodzenie
udarowe. Rodzaj krwawienia wewnatrzczaszkowego zmienia si¢ z rozwojem mézgu.
Krwawienie z terminalnej macierzy wystepuje najcz¢sciej u wczesniakow lub plodow
w 26.-32. tygodniu ciazy i rzadko jest widziane u dojrzatych noworodkéw. Zaburzenia
oddechowe, hemodynamiczne i krzepni¢cia podnoszg ryzyko wystapienia [VH. Pod-
stawowym badaniem diagnostycznym jest USG. CT i MRI uzywane s3 zwykle w oce-
nie dynamiki rozleglych uszkodzen. Leczenie to zapobieganie przedwczesnym poro-
dom. IVH moze powodowaé wzrost ICP oraz rozwdj wodoglowia, ktére zwykle wy-
maga drenazu zewngtrznego (lub zbiornika Rickhama) w poczatkowe;j fazie.

Przegladajac pismiennictwo dotyczace kobiet ciezamych z malformacja naczynio-
wa OUN, mozna wysunaé wniosek, Ze ciaza nie ma szczegolnego znaczenia i wplywu
na krwotok oraz wynik leczenia chirurgicznego.
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ZNIEKSZTALCENIA TETNICZO-ZYLNE

Klinicznie najczgéciej rozpoznawanym naczyniakiem moézgowia jest znieksztalce-
nie t¢tniczo-zylne skladajace si¢ zwykle z jadra (nidus) zaopatrywanego przez rézna
liczbg t¢tnic oraz posiadajacego drenujace zyly. Jadro stanowia liczne nieprawidlowe,
poskrecane, czesto poszerzone nieprawidtowej budowy naczynia bedace bezposrednim
polaczeniem toza tetniczego i zylnego. Dowodem przebytych krwotokéw moze by¢
obecnos¢ w przyleglej parenchymie makrofagéw, neuronalnych uszkodzen czy ognisk
niedokrwiennych.

Uwaza si¢, ze powstawanie naczyniakow jest zalezne od wielu czynnikéw, w tym
glownie genetycznych.

Liczne naczynia znieksztalcenia maja wypekione hialina $ciany, czesto cienko-
Scienne, ktére moga spontanicznie ulec p¢knigciu, jak i zakrzepicy. Obecnos¢ elastyny
w $cianach naczyn tej wady jest réznorodna.

Naczynia grupuja sie w jadrze i moga by¢ ograniczone do okolicy korowej lub
przyjmowac¢ najczg¢sciej spotykang formg¢ piramidy w istocie bialej, wierzchotkiem
skierowanej do komory bocznej. Nidus zawiera duzg liczbe cienko$ciennych, krgtych
kanaldéw ze stabo rozwinigta warstwg elastyczna i1 mi¢éniowa. Niekiedy wada ta wnika
do komory, majac naczynia przykryte jedynie przez wyscidtke, co wyjasnia mozliwo$é
krwawien dokomorowych.

Znieksztalcenia najczesciej sa odzywiane, unaczyniane przez galg¢zie tgtnicy
srodkowej mozgu, a nast¢pnie w kolejnosci gal¢zie od tgtnicy przedniej i tylnej mo-
zgu. Te doplywy moga miec krety, wijacy si¢ przebieg przed wejsciem do jadra
znieksztalcenia. W wigkszos$ci przypadkéw tkanka nerwowa w obszarze znieksztal-
cenia jest nieczynna (glioza). Znieksztalcenia t¢tniczo-zylne (AVM) bywajq rowniez
rozlegle z prawidlowg tkanka mi¢dzy naczyniami. Moga by¢ one bardzo trudne do
catkowitego usunig¢cia z powodu wielkosci i zlozonosci. Wyst¢puja w grupie star-
szych dzieci ze $rednig wieku 18,5 lat i reprezentujq wad¢ z wysokim ryzykiem le-
czenia (niektorzy autorzy nazywaj3 je miodzieficzymi). Znieksztalcenia tgtniczo-
-zylne unaczynione od tetnicy mozgowej przedniej i tylnej mogg odprowadzaé krew
zytami drenujacymi bezposrednio do zyly Galena, prowadzac do jej znacznego po-
szerzenia.

Wystepowanie AVM w ogolnej populacji nie jest dokladnie poznane. McCommick
opisuje okolo 0,5% w serii 6000 autopsji. Wystgpowanie objawowego AVM jest okoto
10-krotnie rzadsze niz t¢tniakow. AVM w okolo 35% przypadkéw umiejscawia si¢
w glebokich strukturach mézgu, w 18% zajmujac jadra podstawy i torebke we-
wnetrzna. W duzych analizach dzieci i mtodziez stanowig 5-10%. W 85% przypadkow
AVM umiejscawia si¢ nadnamiotowo, w 15% podnamiotowo. W USA kazdego roku
jest rozpoznawanych 2000 nowych przypadkéw AVM. Klinicznie wystgpowanie AVM
oceniane jest na okoto 0,14% z niewielka przewaga mezczyzn, ze szczytem zachoro-
wan w wieku 15-20 lat. Mnogie AVM opisywane s rzadko: ich odkrycie wymaga
bardzo dokladnego i ostroznego przebadania kompletnego badania angiograficznego.
Chirurgiczne usuwanie jednego znieksztalcenia moze by¢é powodem krwotoku
z innego, dotychczas niemego AVM. Okoto 10% naczyniakéw t¢tniczo-zylnych umiej-
scawia si¢ w tylnym dole czaszki.
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Objawy kliniczne

Krwawienie oraz napady padaczkowe sa najczgsciej wystgpujacymi objawami
AVM. Objawy te obserwuje si¢ z podobng czgstotliwoscia, chociaz padaczka czgsciej
wystgpuje u chorych w mtodszym wieku (70% dzieci). Napady zwykle maja kompo-
nent ogniskowy. Krwawienia generalnie s3 srddmigzszowe, chociaz moga zajmowac
réwniez przestrzefi podpajeczynéwkowa. Pierwsze krwotoki sa zwykle mniej dewa-
stujace niz krwotoki z tetniakow. Smiertelnosé z powodu krwotoku z AVM jest duzo
nizsza niz z tetniakow i wczesne powtorne krwotoki wystepuja rzadziej w przypadku
AVM. AVM jest natomiast najcz¢stsza przyczyna krwotokow u dzieci. Niektorzy auto-
rzy uwazaja, ze smiertelno$¢ z powodu krwotoku u mtodych chorych jest wyzsza niz
u dorostych, dodatkowo mozliwos¢ ponownego krwotoku okreslaja nawet na 28,5%
i dlatego zalecaja bardziej agresywne nastawienie na leczenie operacyjne. Dodatko-
wym argumentem jest uposSledzenie umystowe u dzieci leczonych dtugotrwale z po-
wodu padaczki.

Nawrotowe krwotoki wystgpuja okoto 2-3% na rok. Jednakze neurologiczne po-
gorszenia moga wyst¢powac niezaleznie od krwotokdéw jako wynik niedokrwienia
w okolicy uszkodzenia lub jako wynik zjawiska podkradania. Niektorzy chirurdzy
uwazajg, ze bezobjawowe krwotoki wystepujg znacznie czesciej. Moze to by¢ powo-
dem podjgcia bardziej agresywnego leczenia.

Bole glowy typowe dla migreny czgsto towarzysza znieksztalceniom naczyniowym.
Rzadko opisywane s bole glowy intermitujace, zaburzenia widzenia czy obrz¢k tarcz
nerwéw wzrokowych. Zmiany te wystgpuja bez krwotokéw czy wodoglowia i s3 po-
rownywane do objawoéw guza rzekomego mézgu. Jest to wynik podwyzszonego ci-
$nienia w zatokach opony, uzaleznionego od drenujacych AVM zyl. Podwyzszone
ci$nienie w zatokach zylnych zakldca wchlanianie CSF przez kosmki pajeczynowki.

Historia naturalna

Jest ograniczona ilo$¢ informacji o naturalnej historii nieleczonych chorych
z AVM. Troupp opisat 134 chorych ze srednig obserwacja trwajaca 12 lat: tylko 1/4
byta w stanie dobrym; 1/4 stala si¢ inwalidami, a blisko 1/3 zmarta. W serii Sviena,
obejmujacej 95 chorych, 50% mialo krwawienie, a 25% albo zmarlo, albo stato si¢
inwalidami, ale 68% zyjacych prowadzito ,,normalne zycie”. Ondra, obserwujac seri¢
Trouppa po 24 latach, ocenil ogdlng Smiertelnos¢ z powodu krwotoku na 23% przy
rocznym nawrotowym krwawieniu na poziomie 4%; $rednia zachorowalnosé¢ i smier-
telnos¢ byla na poziomie rocznym 2,7%. Smiertelnos¢ z powodu pierwszego krwotoku
wyniosta 10%, drugiego 13%, a nastgpnych wzrasta od 20 do 40%. Aktualne opisywa-
ne serie pokazujg ogolnie dobry przebieg zaburzenia u 74% chorych. Dzieci ponizej
15 lat maja lepsze rokowanie. Inne serie (Faults) obejmuja 168 chorych z AVM,
u ktorych wystapity krwotoki u 18% chorych (2,2% w ciagu roku). Z powodu peknie-
cia AVM zmarlo 29% chorych, a 23% chorych mialo deficyty neurologiczne. Te dane
w ostatnich latach o$mielaja chirurgéw do bardziej agresywnego leczenia operacyjne-
go, tam gdzie jest to wykonalne, czg¢sto w polaczeniu z embolizacja. Wybidrcza chirur-
giczna resekcja jest uzasadniona u wielu chorych przed wystapieniem krwawienia
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z AVM, zwlaszcza u mtodych pacjentéw, u ktérych AVM jest korzystnego rozmiaru,
lokalizacji oraz odptywu zylnego.

Rzadkim, ale i nadal niezbyt zrozumianym aspektem naturalnej historii naczynia-
kéw mozgowych jest ich potencjalna mozliwos¢ samoistnego zmniejszania. Opisano
3 kobiety ze srednimi oraz duzymi znieksztalceniami zaopatrywanymi przez poje-
dyncza tetnicg i drenowanymi przez jedna zyle, u ktérych doszlo do samoistne;j za-
krzepicy. Zwykle jezeli wystepuje regresja AVM, mamy takie czynniki towarzysza-
ce, jak: krwawienie, chirurgia, leczenie radiacyjne czy zakrzepic¢ objawiajaca si¢
nowymi ubytkami neurologicznymi. W wigkszosci czynnikiem towarzyszacym temu
zjawisku jest krwawienie w znieksztalceniu. Seria chorych z AVM obserwowana
angiograficznie przez wiele lat pokazala, ze w 20% znieksztalcenie uleglo powigk-
szeniu, w 20% zmniejszeniu, w 20% catkowicie znikngto i w 40% nie uleglo zmia-
nie. Obserwacja byta prowadzona od 5 do 28 lat (mediana 15 lat). W 35% obserwo-
wano nawracajace krwawienie w tej serii. Powigkszenie wady obserwowano cz¢sciej
u miodych chorych, zmniejszenie u starszych. Réwniez istotnym czynnikiem czgsciej
wystepujacym u chorych, u ktérych wada ulegta zmniejszeniu, bylo jedno duze na-
czynie odzywiajace. Rowniez mniejsze AVM czgsciej ulegaly zmniejszeniu. Z dru-
giej strony jednak, bardzo duze wady réwniez ulegaly samozniszczeniu po masyw-
nych krwawieniach.

Niektore z mechanizméw majacych wplyw na inwolucje znieksztatcen to opisywa-
ne krwawienia, ucisk skrzepliny, skurcz naczyniowy, zakrzepy i zatory zwiazane
z towarzyszacymi tetniakami, hiperkoagulopatie czy postgpujace widknienie naczy-
niowe. Nalezy jednak zaznaczy¢, ze samoistne ustapienie AVM jest rzadkie, a w trak-
cie obserwacji klinicznych AVM jest powodem powstawania krwotokow, lokalnych
ognisk niedokrwienia oraz przyczyna zaburzen neurologicznych.

Klasyfikacja AVM

Podczas rozméw z chorym oraz jego rodzina szczegélnie wazne jest przedstawienie
wszystkich aspektow leczenia naczyniakow, zwlaszcza gdy w gre wchodzi mozliwosé
embolizacji, leczenia chirurgicznego czy radioterapii. System stopniowania tych wad
powinien standaryzowaé parametry, takie jak tetnicze zaopatrywanie, wielkos¢, umiej-
scowienie czy zylny drenaz, tak by chorobowos¢, jak i Smiertelnos¢ mozna byto staty-
stycznie przedstawi¢ poszczegdlnemu choremu. Taki system, uwzgledniajacy wiel-
kos¢, lokalizacj¢ oraz zylny drenaz, zaproponowali Spetzler i Martin i jest on bardzo
populamy oraz szeroko stosowany. Dzieli naczyniaki na 6 stopni. Wielkos¢ jest ozna-
czana jako najwig¢kszy wymiar jadra uwidocznionego na angiogramie. Umiejscowienie
jest czynnikiem uwzgledniajacym czynno$¢ mozgu. Jako wazne czynnosciowo umiej-
scowienia uwzglednia si¢ kore¢ czuciowo-ruchowa, osrodki mowy oraz wzrokowe,
torebke wewnetrzng, migdzymoézgowie, pien mozgu czy glebokie warstwy modzdzku.
Czynnik drenazu zylnego nalezy uwzgledniaé, kiedy gleboki system zyly Galena jest
czgscia drenazu AVM. Chirurgiczne powiklania sa znaczace w III stopniu i wyzszym.
Smiertelno$¢ operacyjna jest znaczna w stopniu V. Stopien VI jest praktycznie nieope-
racyjny. Przedoperacyjna embolizacja lub etapowa operacja redukuja ryzyko operacji,
czyli mozna powiedzie¢, ze zmniejszaja stopien zakwalifikowania AVM.



Specyficzne umiejscowienia zwykle uwzgledniane przez skal¢ zaproponowang
przez Spetzlera i Martina obejmuja okolice ruchowo-czuciowa, osrodki mowy, kore
wzrokowa. Sg jednak jeszcze umiejscowienia, ktére wymagaja odrebnego omowienia
ido nich nalezy zaliczy¢ prazkowie, wzgorze, pien moézgu oraz mdzdzek. AVM
w prazkowiu i we wzgdrzu wyst¢puja w 8 do 18% wszystkich znieksztalcen tgtniczo-
-zylnych. Podczas leczenia operacyjnego nalezy liczy¢ si¢ z wystapieniem niedowla-
doéw, afazji, zaburzen pola widzenia, zaburzen pamigci czy wodoglowia. Objawy te
réwniez moga wystapi¢ w trakcie naturalnego przebiegu choroby i krwawienia do
torebki wewnetrznej czy jader podstawy. Unaczynienie tych znieksztalcen zwykle
pochodzi od galezi tetnicy soczewkowo-prazkowiowej, blizszych galezi tetnicy srod-
kowej mézgu, naczyniowkowej przedniej czy tylnej, a takze od t¢tnicy Heubnera.
Odptyw nastgpuje przez zyly wzgérzowo-prazkowiowe, zyly podstawy od zyly Ro-
senthala do systemu zyly Galena. Dostep w przypadku decyzji operacji moze byé
transfrontalno-traswentrykulamy, transcallosalno-transwentrykulamy, transylwialno-
-transinsulamy. Wzgérzowe AVM moga by¢ dost¢pne droga mi¢dzypotkulowa —
transcallosalna.

Mate (cryptic) AVM wyst¢pujace w pniu mozgu moga byé zrodiem krwotokdw na-
glych i czgsto katastrofalnych. I chociaz pierwotne krwotoki do pnia moga pochodzié
z nadcis$nienia, nalezy wykluczy¢ obecnos¢ AVM (MRI). Sa doniesienia o usuwaniu
AVM z tej okolicy nawet z niewielkimi deficytami z dostgpu podskroniowo-
-podpotyliczno-pozabl¢dnikowo-transtentorialnego.

Znieksztalcenia Galena stanowia pewien oddzielny typ AVM unaczynionych od
tetnic: okolospoidlowych, tgtnicy mozgowej tylnej, mézdzkowych gomych, wzgé-
rzowych z odptywem do zyly Galena znacznie powigkszonej. Objawy tego znie-
ksztalcenia grupuja si¢ w dwie kategorie — kardiologiczne oraz neurologiczne. Klasy-
fikuje si¢ te wady w cztery grupy: I grupa wystepuje w okresie noworodkowym ze
znacznymi objawami kardiologicznymi, grupa II niemowlg¢ca z mniej nasilonymi
objawami kardiologicznymi oraz objawami neurologicznymi (od 1 do 6 miesigcy),
grupa III od miesigca do roku z powigkszeniem serca i objawami neurologicznymi
oraz grupa IV powyzej roku z cechami dominujacymi wodoglowia. Leczenie polega
na embolizacji naczyn doprowadzajacych, czasami leczeniu operacyjnym samego
AVM, co zapobiega przeciazeniu serca, oraz leczeniu wodoglowia. Diugoterminowe
obserwacje opisuja dobre rezultaty u 60% chorych, u ktérych podj¢to leczenie endo-
waskulame oraz operacyjne.

Znieksztalcenia tylnego dotu czaszki wystgpuja od 5 do 7% przypadkéw w duzych
seriach. Ze wzgledu na unaczynienie pochodzace od unaczynienia pnia i mézdzku
zamknigcie ich lub krwotok powoduja bardzo duze zniszczenia w tym obszarze i maja
tendencj¢ do nawrotéw. Generalnie uwaza si¢, ze AVM tej okolicy powinny by¢ chi-
rurgicznie usuwane ze wzgledu na naturalny i tragiczny ich przebieg.
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Hemodynamika AVM

Przeplyw przez zespolenia znieksztalcenia tg¢tniczo-zylnego jest catkowicie zalezny
jedynie od cisnienia ze wzgledu na brak w nich autoregulacji i nast¢puje zgodnie
zréwnaniem opisanym przez Hagena i Poiseuille’a, w ktorym przeptyw (Q) jest
wprost zalezny od réznicy ci$nien (delta P), od promienia (r) do potggi 4 oraz odwrot-
nie zalezny od dlugosci naczynia (L) i przylepnosci (n):

Q=deltaP+r*/8xLxn

Korzystajac ze srodoperacyjnego badania Dopplera, mozna okresli¢ te parametry
i Srednie wartosci dla calej masy znieksztalcenia wspodlzalezne od jego rozmiaréw
i anatomii. Jest on rézny i wynosi od 150 do 900 ml/min ($rednio 490 ml/min). Naczy-
nia odzywiajace AVM maja niskie wewnatrznaczyniowe cisnienie, wysoka predkosc
przeptywu, niski opor obwodowego strumienia i bardzo slaba reaktywnosé naczynio-
wo-ruchowa. Cisnienie w naczyniach odzywiajacych podnosi si¢ do okoto 60% nor-
malnych wartosci po usunig¢ciu znieksztalcenia. Normalna reaktywnosé na CO, jest
przywracana w przylegtych naczyniach mézgowych zaraz po usuni¢ciu AVM, co jest
argumentem przeciwko teorii perfuzyjnego przetomu. Badania in vitro pokazywaty
reaktywno$¢ w naczyniach AVM na prostg stymulacj¢ przez srodki kurczace naczynia,
jak serotonina, ale byla to r6zna odpowiedz naczyn bez korelacji histologicznej. Kom-
plikacje sa najwicksze w przypadkach, gdy reaktywnos$¢ naczyn odzywiajacych AVM
jest najmniejsza.

NACZYNIAKI JAMISTE

Naczyniaki jamiste do czasow wprowadzenia nowoczesnych metod diagnostycz-
nych, zwlaszcza MRI, byly uwazane za rzadko wystepujace, od 0,5 do 0,7% w popula-
cjii od 5 do 13% naczyniakéw. Reprezentuja 1,7-18% naczyniowych znieksztalcen
i wigcej niz 30% wykrytych angiograficznie zmian naczyniowych. Analiza wykazala,
ze wykrywalno$¢ naczyniakow jamistych ma dwa szczyty: pierwszy — w pierwszym
roku zycia — 22,6% przypadkow i drugi — pomiedzy 12. a 16. rokiem zycia — 42,3%
przypadkéw. Moga one wystgpowa¢ w calym OUN, wystgpowaé rodzinnie, a takze
wspotistnie¢ z naczyniakiem rdzenia.

Opisywane sa dwie formy naczyniaka jamistego: sporadyczny i rodzinny. Rodzinny
czg¢sto obserwowany jest w Hiszpanii (odpowiedzialny chromosom 7q). Cz¢sto bywaja
mnogie. Mnogie naczyniaki jamiste rozpoznawane sa w 50-73% formy rodzinnej
i w 33% formy sporadyczne;j.

Naczyniak ten jest dynamicznym uszkodzeniem, ktére moze rosnaé, zmniejszaé
si¢, zmienia¢ charakter radiologiczny oraz powodowac nowe uszkodzenia. Sa to
zmiany rzadkie u dzieci, zwlaszcza mnogie. Umiejscawiaja si¢ w watrobie, nerkach,
skorze, OUN, przy czym w okoto 71-7% nadnamiotowo (25% — okolica czotowa)
iw 23% podnamiotowo, w 19,9% zajmuja pief. Szczegdlne umiejscowienie tych
naczyniakéw to polozenie wewnatrzoczodotowe i rdzeniowe (przestrzen nadopono-
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wa) — najczgsciej opisywane w 30.—40. roku zycia, ale opisano kilka przypadkow
przed 16. rokiem zycia.

Nadal s kontrowersje co do tego, jak to wrodzone naczyniowe znieksztalcenie
o typie hamartoma moze si¢ powigkszac: czy na drodze proliferacji komorek, czy bar-
dziej jako naczyniowy nowotwdr z potencjalem do proliferacji. Naczyniak jamisty
skiada si¢ z przestrzeni z bardzo cienkimi $cianami i bardzo wolnym przeptywem krwi.
Kiedy wystgpuje peknigcie Scian, powstaja male $rddmiazszowe krwiaki lub SAH
doprowadzajace do proceséw organizujacych otaczajacych blon endotelialnych, po-
dobnych do obserwowanych w krwiakach przewleklych. Powoduje to wytworzenie
zakrzepéw, widknien, ztogéw hemosyderyny, glikozy i zwapnien.

Objawy

Padaczka, krwotoki czy objawy z ucisku wystepuja w mniej wiecej takim samym
procencie, ale wartosci te ulegaja zmianie przy analizie umiejscowienia. Zaden z tych
objawow nie jest dominujacy u dzieci. Wigkszos¢ przypadkow padaczki jest latwa do
leczenia farmakologicznego poza naczyniakami powodujacymi napady padaczkowe,
a umiejscowionymi w okolicy skroniowej. Wielkos¢ tych naczyniakéow waha si¢ od
milimetra do wielu centymetrow. Naczyniaki jamiste manifestujace swa obecnosé¢
krwotokami mozna podzieli¢ na dwie grupy:

1) male krwawienia powodujace wystgpowanie roéznego stopnia bolow glowy —
okoto 25% chorych;

2) znacznie wig¢ksze krwotoki zaczynajace si¢ naghym bolem glowy, objawami neu-
rologicznymi i utratg przytomnosci.

Chorzy rzadko ging przy pierwszym krwotoku i jest on zwykle srddmézgowy lub
dokomorowy, rzadko SAH. Naczyniaki umiejscowione w kanale kr¢gowym zwykle
objawiaja si¢ naglym wystapieniem paraplegii lub paraparezy spastycznej, rzadko ob-
serwuje si¢ zaburzenia zwieraczy. Bol moze wystgpowac, kiedy naczyniak lokalizuje
si¢ w trzonie kregu, ale jest to wyjatkowo rzadkie u dzieci.

Naczyniaki jamiste utworzone s3 z cienkosciennych zatok zylnych, ktérych sciany
pozbawione s3 btony migsniowej i przydanki. Sciany naczyn zawieraja hialing, czasa-
mi sole wapnia, a z powodu licznych drobnych krwawien — hemosyderyng. Czynniki te
powoduja charakterystyczny ich obraz w badaniu MRI. Migdzy jamami, czg¢sto po-
dzielonymi przegrodami, nie ma tkanki nerwowej. Naczynia odzywiajace sa mate
i rzadko widoczne w angiografii. Umiejscawiac si¢ moga Srédmiazszowo w mozgu,
rzadko w oponie twardej. Krwawienie z naczyniakow jamistych wystgpuje od okoto
0,1 do 1,0% w ciagu roku. Istnieje bardzo mata relacja pomi¢dzy rozmiarem zmiany,
wiekiem chorego a krwawieniami. Zwapnienia obserwuje si¢ w 11-40% przypadkow.
Angiografia jest malo diagnostyczna, moze uwidoczni¢ beznaczyniowy guz z drenuja-
cymi zytami. W badaniu CT obraz przedstawia heterogenne, zwykle hiperdensyjne,
okragle masy bez okolicznego obrzg¢ku. Najbardziej charakterystyczny obraz w bada-
niu MRI ma 4 cechy:

1) w centralnej czesci hiper- i hipointensywne sygnaty;

2) strefa hiperintensywna w T2 korespondujaca z obecnoscia hemosyderyny;

3) brak efektu masy;

4) brak obrz¢ku.
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MRI pozwala rozpoznaé¢ mnogie uszkodzenia, ktdore sa niewidoczne w CT, jesli sa
mate.

Leczenie naczyniakow jamistych jest kontrowersyjne. Niepoddajace si¢ leczeniu
napady padaczkowe w naczyniakach nadnamiotowych oraz nawracajace krwawienia
moga by¢ powodem operacji. Radiochirurgia jest rzadko uzyteczna.

WLOSNICZKOWE TELEANGIEKTAZJE

Sa one mala kolekcja wlosniczek bez zawartosci migsnidwki i tkanki elastycznej,
najczgsciej umiejscowiong w moscie oraz sklepieniu IV komory. Zwykle towarzysza
zespotowi Sturge’a-Webera czy Rendu-Oslera, rzadko sa przyczyna SAH i raczej nie
sq widoczne w CT. Niektorzy badacze naczyniaki jamiste i wlosniczkowe zaliczaja do
tej samej grupy, uwazajac je za dwa bieguny. U chorych z mnogimi naczyniakami
czasami obserwuje si¢ naczyniak jamisty, kapilarny oraz formy posrednie.

NACZYNIAKI NIEME ANGIOGRAFICZNIE

Sa one matymi przetokami, klinicznie bezobjawowymi wyst¢pujacymi z ta samg
czgstotliwoscia nad-, jak i podnamiotowo. Moga spontanicznie krwawic¢. Niekiedy
staja si¢ przyczyna napadow padaczkowych. Czasami uwidaczniaja si¢ w badaniu MRI
lub CT, bg¢dac niewidocznymi w badaniu angiograficznym (zakrzepica naczyn po
krwawieniu, powolny przeptyw, mala srednica naczyn). Stanowig one okoto 10%
wszystkich wad naczyniowych.

NACZYNIAKI ZYLNE

Nie zawieraja one tgtnic. Moze to byé pojedyncza drenujaca zyta w istocie biale;.
Naczyniaki zylne rzadko sa przyczyna krwawienia i zwykle sa bezobjawowe. Podobnie
jak przy naczyniakach jamistych i naczyniaki zylne od czaséw wprowadzenia badan
CT i MRI s3 czgsciej wykrywane i wskazywane jako przyczyna nawet masywnych
krwotokéw. W angiogramach uwidaczniaja si¢ w pdoznej fazie tetniczej i wczesnej
wlosniczkowej, moga by¢ widoczne w fazie zylnej. Zyly tych naczyniakéw pozbawio-
ne s3 wewngtrznej warstwy elastycznej. Niektorzy autorzy uwazaja naczyniaki zylne
za wynik krazenia obocznego. Objawy kliniczne zaleza od ich wielkosci oraz potoze-
nia. Leczenie nadal wzbudza wiele kontrowersji. Podobnie jak w naczyniakach jami-
stych wskazaniem do operacji mogg by¢ trudne do leczenia napady padaczkowe czy
nawracajace krwawienia.
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PRZETOKI TETNICZO-JAMISTE | OPONOWE PRZETOKI TETNICZO-ZYLNE

Przetoki tgtniczo-jamiste sa najczg¢sciej rezultatem urazu glowy ze ztamaniem pod-
stawy czaszki, ale wiele z nich moze by¢ samoistnych. Samoistne najczesciej wyste-
puja jako nast¢pstwo peknigcia wewnatrz zatoki jamistej tetniaka tetnicy szyjnej we-
wnetrznej czy przyleglej oponowej przetoki t¢tniczo-jamistej. Inne oponowe przetoki
moga lokalizowaé si¢ w poblizu zatoki strzatkowej, poprzecznej itd. Pojawiajace si¢
objawy oczne groza pogorszeniem widzenia, w koncu nawet Slepotg, a stwierdzane
moézgowe niedokrwienia moga wystgpowacé jako wynik wzrostu ci$nienia zylnego,
a tym samym obnizenia cisnienia perfuzyjnego.

ZESPOL MOYA-MOYA

Zespol moya-moya (z japoniskiego ,,dym unoszacy si¢ w powietrzu”) jest przewle-
kla chorobg naczyn mézgowych o nieznanej etiologii. Charakteryzuje si¢ post¢puja-
cym zwg¢zeniem t¢tnic szyjnych wewnetrznych w odcinku wewnatrzczaszkowym oraz
calego kota tetniczego mozgu, rownoczesnie z tworzeniem sieci naczyn iaczacych na
podstawie czaszki jako krazenie oboczne. Pierwsze doniesienia pojawily si¢ w Japonii
i dotyczyly lat szesé¢dziesiatych XX wieku. Patofizjologia procesu jest niespecyficzna.
Najwigksza zapadalno$é na to schorzenie notowana jest w Japonii, a stosunek mez-
czyzn do kobiet wynosi 1 : 1,6. Pod wzgl¢dem wieku wystepuja dwa piki zachorowan:
pierwszy w 1., a drugi w 4. dekadzie zycia. U chorych w grupie pierwszej wystepuje
przewaga objawow niedokrwiennych, natomiast w drugiej — krwawienia. Wydaje sig,
Ze istnieje zwigzek pomiedzy choroba a przeciwciatami i niektorymi antygenami ludz-
kich leukocytow (HLA — B40 u dzieci i HLA — B54 u dorostych).

Zaréwno u dzieci, jak i u dorostych zmiany patologiczne polegaja na powolnym,
postgpujacym zwienczeniu i hiperplazji warstwy wewngtrznej naczyn, polegajacej na
proliferacji warstwy wewnetrznej. Sugeruje si¢, ze hiperplazja warstwy wewnetrznej
moze by¢é wynikiem zwigkszenia poziomoéw fibroblastycznych czynnikéw wzrostu
(bFGF) lub zmienionej odpowiedzi na miogeny, np. plytkowy czynnik wzrostu
(PDGF). Pierwsze zmiany stenotyczne pojawiajq si¢ na poziomie rozdwojen naczyn
mozgowych. Etiologia choroby nadal jest nieznana i rozwaza si¢ czynniki genetyczne,
infekcyjne, immunologiczne czy sSrodowiskowe.

Okoto 80% dzieci wykazuje objawy niedokrwienne. Ostabienie konczyn czy niedo-
wilad wystepuje u 80% chorych. Ataki niedokrwienne moga by¢ spowodowane ptaczem,
kaszlem czy hiperwentylacja, ktore przyczyniajg si¢ do zmniejszenia przeptywu mozgo-
wego. Zawroty i bole glowy wystepuja rowniez w grupie pediatrycznej. U dorostych
najczg¢sciej obserwuje si¢ krwawienia, zwykle w okolicy wzgérza czy ukladu komoro-
wego. Wyodrebniono kilka typow zespolu moya-moya. Diagnostyka tego zespotu to
badanie CT, MRI i angiografia (73% czulosci i 100% swoistosci). Rzadziej korzysta si¢
z badania EEG, SPECT, PET. Rokowanie jest uzaleznione od wieku, w ktérym pojawity
si¢ objawy choroby. Poczatek ponizej 6. roku zycia powoduje zle rokowanie. Inni auto-
rzy wiaza rokowanie z obrazem radiologicznym, a nie z wiekiem. Nie ma skutecznej
metody leczenia zespotu moya-moya. Stosuje si¢ leczenie objawowe: leki przeciwbolo-
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we, aspiryne, antykoagulanty, blokery kanaléw wapniowych. Leczenie operacyjne za-
proponowane przez Krayenbuehla polega na wytworzeniu naczyniowego zespolenia
zewnatrz-wewnatrzczaszkowego, dajacego dobre rezultaty u 84% chorych w okresie 5—
—10-letnim. Dlugoterminowa prognoza pozabiegowa pozostaje nieznana.
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