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Souhrn

Subakutni angiohypertrofickd myelomalacie Foix-Alajouanine byla poprvé popsana francouz-
skymi autory v roce 1926 a spada do sir§iho ramce vaskularnich malformaci CNS. V literatui‘e se
sporadicky objevuji jednotlivé kazuistiky i vétsi soubory pacient, u kterych se tato jednotka vy-
skytla. Prezentujeme t¥i nekroptické piipady subakutni angiohypertrofické myelomalacie (Foix-
Alajouanine), které byly klinicky mylné diagnostikovany jednou jako metastatické postiZeni pa-
tefniho kanalu, jednou jako amyotroficka lateralni skleréza a jednou jako zanétlivé postiZeni
michy. V histologickém nalezu dominuje rtzné rozsahla myelomalacie s varikézné dilatovanymi,
zuZenymi aZ uzavienymi arterializovanymi extra- i intramedularnimi vénami, misty s p¥itomnosti
sekundarnich trombotickych uzavéru. Klinicka diagnostika je obtiZna a bez provedeni spinalni an-
giografie nemozna. Dle literarnich udaju je pravdépodobné, Ze toto onemocnéni neni tak vzacné,
jak by se na prvni pohled zdalo.

Kliéova slova: vaskularni malformace - centralni nervovy systém - subakutni angiohypertroficka
myelomalacie

Summary

The Subacute Angiohypertrophic Myelomalacia Foix-Alajouanine - a Rare
Disease?

The subacute angiohypertrophic myelomalacia Foix-Alajouanine was first described by French
authors in 1926 and belongs to the wider category of CNS vascular malformations. Both individual
casuistics and larger sets of patients with this disease can be found in literature scarcely. We are
presenting three necroptic cases of subacute angiohypertrophic myelomalacia (Foix-Alajouanine)
that were mistakenly diagnosed clinically, once as metastatic lesion of spinal canal, once as
amyotrophic lateral sclerosis, and once as inflammatory lesion of spinal cord. The histologic
finding is dominated by myelomalacia of varying extent with varicosely dilated, constricted or
even occluded arterialized both extra- and intramedullary veins, sporadically coupled with
secondary thrombi. Clinical diagnostics is difficult and requires spinal angiography. According to
literature data, it is presumable that this disease is not as rare as it may seem at first sign.

Key words: vascular malformations - central nervous systém - subacute angiohypertrophic myelo-
malacia
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Pres znaéné pokroky v klinickych diagnostic-
kych mozZnostech se patologové setkavaji ve své
pitevni praxi s klinicko-patologickym nesoula-
dem. Tato neshoda byva nékdy podminéna vysky-
tem pomérné vzacné nozologické jednotky.

Prezentujeme 3 piipady vaskularniho one-
mocnéni CNS, které bylo klinicky diagnostikova-
no jednou jako metastaticky proces v patefnim
kanalu, jednou jako amyotroficka lateralni skle-
réza a jednou jako zanétlivé postizeni hrudni
a bederni michy.

Pripad 1
68leta Zena opakované hospitalizovana, pied

rokem pro hore¢naty stav s diagnézou myozitidy,
nyni pro bolesti hrudni patete. Stav progredoval
do transverzalni misni léze s paraparézou dol-
nich koncetin. Dle MRI bylo vysloveno podezieni
na metastaticky proces s paraneoplastickou
spondylodiscitidou. Postupné doslo k rozvoji
akutniho renalniho selhani, bronchopneumonii
a exitu po 6denni hospitalizaci.

Pripad 2

62lety muz preloZeny na chirurgii z interniho
oddéleni, kde byl hospitalizovan pro chronickou
sepsi po amputaci levé dolni koncetiny v bérci pro
osteomyelitidu metatarzu. VySetfeni MRI a CT
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ukazala intratorakalni absces pi¥i myelitidé, neu-
rolog diagnostikoval transverzalni 1ézi C7, Th4,
Th6 a Th9 s chabou paraparézou dolnich konce-
tin. Doslo k rozvoji subile6zniho stavu, ktery byl
upraven. Pacient nahle zemiel pod obrazem
embolie plicnice po 1denni hospitalizaci.

Pripad 3

60leta Zena odesland z neurologické ambu-
lance s dlouhodobou diagnézou amyotrofické la-
teralni sklerézy k hospitalizaci na plicni oddéleni
pro infekt dychacich cest. Byla zavedena parente-
ralni lécba bronchodilatancii a mukolytiky, oxy-
genoterapie a inhala¢ni 1é¢ba. V popredi klinic-
kého obrazu bylo progredujici zakladni onemoc-
néni s néhle vzniklou poruchou védomi.
Pacientka umtela pod obrazem bronchopneumo-
nie po 2denni hospitalizaci.

Material a metody

Ve vsech piipadech bylo provedeno standard-
ni pitevni vySetfeni s otevienim pateiniho ka-
nalu. V makroskopickém nalezu na paterni mise
vSech tii zemielych dominovalo zméknuti ruzné-
ho rozsahu, lokalizované v oblasti dolni hrudni
a bederni (u pripadu ¢. 2 byla lokalizace zméknu-
ti v oblasti segmentia Th6 — Th11), bez nalezu za-
nétlivé 1léze nebo metastatického procesu.
Makroskopické zmény extramedularnich cév ne-
byly nijak napadné.

Material pro histologické vySetieni byl fixo-
van 10% formolem a zpracovan klasickou histolo-
gickou technikou se zalitim tkanového bloku do
parafinu. Rezy byly barveny hematoxylinem—
eosinem, metodou PAS, trichromem, dle Van
Giesona, orceinem, Kongo Cerveni, saturnovou
¢erveni, luxolovou mod#i, Weilovou metodou,
Perlsovou reakci a metodou dle Kossy.

Vysledky

V histologickém vySetieni dolni hrudni michy
byla zastizena rtzné rozsahla loziska myelomala-
cie (obr. 1), ktera postihovala variabilné bilou i Se-
dou hmotu. Nejvyraznégjsi nalez byl u ptipadu ¢. 2.
U pripadt 1 a 3 byla nachéazena spise loziska pro-
sadknuti s vyraznym proiidnutim tkaneé, se snize-
nou az vymizelou barvitelnosti gangliovych bunék
v prednich i zadnich rozich misnich, s disperznimi
lozisky demyelinizace a malacie.

Dominujici nalez byl na miSnich cévach.
V mékkych plenach i intramedularné byly zasti-
zeny Cetné az kavernodzné dilatované cévy s vy-
razné homogenné ztlustélou sténou (obr. 2, 3),
misty lamelarné usporadanou, s naslednym zuaze-
nim lumina az jeho kompletni okluzi (obr. 4), tak-

Ze misty nebylo mozno rozlisit, jedna-li se o ve-
ndzni nebo arteridlni tsek fecisté. Na vice mis-
tech v oblasti redukovanych cévnich lumin byly
zastizeny tromboézy rtizného stati (obr. 5). V hya-
linné ztlustélych cévach byl negativni prukaz
amyloidu. Lamina elastica interna vétsinou chy-
béla, misty byla fragmentované (obr. 6). Dle mak-
roskopického a zvlasté mikroskopického nalezu
byla stanovena diagnéza subakutni angiohyper-
trofické myelomalacie (Foix-Alajouanine).

Diskuse

Onemocnéni poprvé popsali francouzsti neuro-
logové Foix a Alajouanine v roce 1926 v praci s pu-
vodnim nazvem ,LLa myélite nécrotique subaigué “.
Jednalo se o dva muze (19 a 27 let) s klinickym ob-
razem progresivni ascendentni paralyzy a aneste-
zie. Délka onemocnéni od prvnich klinickych
symptomt do letalniho konce byla v prvnim ptipa-
dé necelé dva roky, v piipadé druhém 11 mésicu.
Dle patologicko-anatomického néalezu se cévni
zmény vyskytovaly v oblasti dolni hrudni a beder-
ni michy. Extra- i intramedularni cévy byly rozsi-
fené a ztlustélé. Tento obraz byl popsan jako ,en-
domesovascularitis®. Za hlavni patogeneticky ¢ini-
tel byl pokladan toxicky nebo infekéni vliv (5).

Subakutni angiohypertrofickd myelomalacie
spada do Sirsitho ramce vaskularnich malformaci
CNS. Klinicky se manifestuje jako progredujici
parcialni transverzalni 1éze mi$ni v oblasti Th
a L patere. Trvani onemocnéni se udava od ptl
roku do 8 let (3, 18). Prubéh onemocnéni muze
byt protrahovany, narazovity nebo apoplekticky.
Spoustécim impulsem muze byt télesna namaha
nebo prochladnuti (18). Typicky se vyskytuje
u muzt v dospélém a stateckém véku (3, 13, 18),
ale jsou popisovany i pripady u déti, u nichz se
vSak léze s témér identickym klinickym i morfo-
logickym obrazem vyviji na podkladé kongenital-
ni mnohocetné angiomatoézy (12).

Nalez v likvoru vykazuje albumino-cytologic-
kou disociaci, ktera vS8ak neni pro onemocnéni ty-
picka, vyskytuje se napiiklad také u postinfekéni
polyradikuloneuritidy (4), mok muze byt lehce
xantochromni (2).

Makroskopicky pitevni nalez kromé rtzné
rozsahlého zméknuti nebyva nijak napadny
(5,18), nékdy jsou popisovany jednoznaéné vari-
kozity dolnich spinalnich zil, které zasahuji do
miSnich kofena, s nalezem ztlustélé leptomeninx
(zvlasté pak na ventralni plose) (3), v literatuie
se vyskytuje i zminka o redukci cervikalni a lum-
balni intumescence (2).

Dochazi k postizeni extra a intramedularnich
vén, které probihaji nepravidelné longitudinalné
na zadni ploSe michy (5) s hyperplazii perivazal-
niho kolagenniho vaziva a proliferaci intimy, diky
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Obr. 1. LoZisko myelomalacie s atrofii. Pf¥ipad 2.  Obr. 4. Kompletni okluze lumina cévy hyalinizo-
Hematoxylin-eosin, 100krat vanym trombem. P¥ipad 1. Hematoxylin-eosin,
100krat

Obr. 2. Intramedularni cévy se ztlustélou sténou.
Pripad 1. Hematoxylin-eosin, 200krat

Obr. 5. Trombézy v cévnim lumen razného stari.
Pripad 3. Hematoxylin-eosin, 200krat (ve vyiezu
organizovany trombus, PAS, 200krat) —>

Obr. 3. Extramedularni cévy se ztlustélou sténou. Obr. 6. Fragmentace elastiky. Piipad 1. Elastika
Pripad 2. Hematoxylin-eosin, 200krat Van Gieson, 400krat
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nimz je céva zuzena az zcela hyalinné obliterova-
na. Fibrinoidni nekréza cévni stény se nevysky-
tuje (2, 9), stejné jako nikdy nebyva pritomen za-
nétlivy infiltrat (5). Postizeny jsou hlavné venuly,
nékdy arterioly, prekapilary a kapilary. Tlusto-
sténné dilatované cévy mohou byt kalcifikované,
Casto s vyskytem trombodz a chybénim elastinu
v tunica media (arterializované vény) (2, 3, 5, 9).
Nasleduje vzestupna demyelinizace (18), ktera
v potéatecnich stadiich nemusi byt dobte odlisitel-
na od lozisek sclerosis multiplex (3). Postupné do-
chazi k rozvoji myelomalacie, ktera postihuje
v rizném rozsahu bilou i Sedou hmotu. Vétsina
neuronu je zanikla, ¢ast z nich mtze byt inkru-
stovana Fe3+ a Ca2+ pozitivnim materidlem, coz
jsme v nasem piipadé neprokazali. Zcela béznym
nalezem je lipofagocytoza (5).

Nazory na etiopatogenezi choroby prosly od
roku 1926 znaénym vyvojem. Od toxickych a in-
fekénich vliva (5), pires zanétlivé postizeni a fle-
botromboticky komplex (3), aZ po soucasné nézo-
ry podloZené ¢etnymi radiologickymi studiemi, ze
v zakladu onemocnéni stoji arteriovenozni pistél
tvrdé pleny misni (4-6, 10, 13, 16, 18).

Arteriovendzni durélni pistéle drénuji krev do
venozniho koronarniho plexu (analogie tepenné
vazokorony). Diky anatomickému chybéni chlopni
mezi koronarnim plexem a intramedularnimi ra-
dialnimi vénami je usnadniovan pienos vendzniho
tlakového gradientu na misni tkan a vytvari se
tak predpoklad pro venostédzu s naslednou trom-
bézou (4). Zda se, Ze duleZitou patogenetickou ulo-
hu plni také abnorméalni permeabilita zménénych
cév s prosakovanim plazmy extravaskularné, coz
ma za nasledek tézké degenerativni zmény (18).
Ziejmé nezanedbatelny pro vznik ischémie bude
také vyznam ,steal fenomenu” (6).

Je zajimavé, Ze prvni dva piipady tohoto
onemocnéni byly popsany u mladych muz, s po-
mérné kratkym prabéhem choroby, a jejich his-
tologické vySetfeni neprokazalo prFitomnost
trombotickych uzavéra cévnich lumin. Vzhledem
k tomu, Ze ¢asné stadia angiohypertrofické ma-
lacie jsou zpusobena vendzni kongesci, nikoli
trombézou (4), je pravdépodobné, Ze trombozy se
rozvijeji az sekundarné, po del§im prabéhu one-
mocnéni.

Klinicka diagnostika je svizelna. Uvadi se, Ze
vaskularni anomaélie jsou pii¢inou mi$ni sympto-
matologie ve 3—12 % (6). Jednoznac¢né klinické pa-
tognomonické piiznaky v podstaté neexistuji, tak-
Ze u symptomatickych pacientt je nutno v ramci
diferencialné diagnostické rozvahy myslet i na
moznost vaskularni anomalie v paternim kanalu.
Jedinou jednoznac¢nou diagnostickou metodou je
mis$ni angiografie. Obliterace (embolizace, sklero-
tizace) arteriovenézni pistéle eliminuje pri¢inu
venostazy a umoznuje kompletni dpravu funkci
michy pied jejim ireverzibilnim poskozenim (4).

V sestavé 51 piipadt (2) vaskularnich ano-

malii michy bylo 29 % klinicky mylné diagnos-
tikovano jako roztrousena skleréza, 9 % jako
myelitis, 7 % jako degenerativni myelopatie, 4 %
jako polyradikulopatie. V diferencialni diagnosti-
ce nutno pomyslet také na spinalni arachnoiditis
a nadorové postiZzeni (véetné metastatického pro-
cesu) (3). Casta je (zvlasté u starsich polymorbid-
nich pacientt) koincidence s organickym psycho-
syndromem, coZ velmi ztéZzuje diagnézu (9). Bez
radiologického prikazu arteriovenézni pistéle je
diagnostika témér nemozna (10).

Incidence onemocnéni je pravdépodobné vys-
§i, nez se uvadi. Na moznou raritni (?) nozologic-
kou jednotku se nemysli a mnoha nahla ochrnuti
v dospélém a staieckém véku (asto nejasné etio-
logie) po vylou¢eni mi$ni komprese jsou lécena
jako ischemicka myelomalacie, piipadné syringo-
myelie. Tito pacienti obycejné umiraji doma nebo
nejsou pitvani (18).

Zavér

Prezentovali jsme t¥i nekroptické pripady
subakutni angiohypertrofické myelomalacie
(Foix-Alajouanine), které byly klinicky mylné di-
agnostikovany jednou jako metastatické postize-
ni pateiniho kanalu, jednou jako amyotroficka la-
teralni skleréza a jednou jako zanétlivé postizeni
michy. V histologickém nalezu dominuje rtzné
rozsahla myelomalacie s varikozné dilatovanymi,
zhZenymi az uzavienymi arterializovanymi ex-
tra- i intramedularnimi vénami, misty s piitom-
nosti sekundarnich trombotickych uzavéra.
Klinick4a diagnostika je obtiZna a bez provedeni
spinalni angiografie nemozna. Dle literarnich
udaju je pravdépodobné, Ze toto onemocnéni neni
tak vzacné, jak by se na prvni pohled zdalo.
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Problematika urologickej onkolégie je v celo-
svetovom meradle velmi aktualna a intenzivne
sa rozvija. Sved¢i o tom fakt, Ze aj napriek stu-
pajucej incidencii vacsiny urologickych malignit
dochadza u niektorych z nich k zlepSeniu prezi-
vania pacientov vdaka zavadzaniu novych dia-
gnostickych i terapeutickych postupov. Preto su
urologické malignity doélezitou kapitolou onkolo-
gie z pohladu onkolégov, ale aj vyznamnou kapi-
tolou urolégie z pohladu urolégov. Celosvetovo sa
problematike onkourolégie venuje mnoho vedec-
kych a odbornych timov, ktoré produkuju stale
nové a nové poznatky. Tieto timy vytvaraja, resp.
v urcitych ¢asovych periddach aktualizuju Stan-
dardné diagnostické a lie¢ebné postupy. Je dlo-
hou nas vSetkych, ktori sa tejto discipline venuje-
me, zacleniovat tieto postupy do svojej kazdoden-
nej medicinskej praxe.

Uceleny prehlad informacii o urologickych
nadoroch poskytuje najnovsia publikacia autor-
ského kolektivu skusenych odbornikov pod vede-
nim prof. MUDr. Jana Dvoiacka, DrSc. a doc.
MUDr. Marka Babjuka, CSc., ktord prazské na-
kladatelstva Galén a Karolinum predlozili na je-
sent 2005 medicinskej verejnosti.

Zostavovatelia vybrali na pisanie jednotli-
vych kapitol skutoéne erudovanych autorov, ktori
sa zhostili svojich tloh s najvys$sSou zodpovednos-
tou a profesionalitou.

V autorskom kolektive sa takto ocitlo vyse 30
renomovanych odbornikov nielen z oblasti urolé-
gie, ale aj odbornikov z oblasti bioldgie a genetiky,

endokrinoldgie, gynekoldgie, chirurgie, intenziv-
nej mediciny, onkolégie a detskej onkologie, pato-
logie a radioterapie.

V celkove 11 kapitolach sa rozobera velmi de-
tailne problematika molekularnej biologie a ge-
netiky urologickych malignit, nadorov nadobliéi-
ek a retroperitonea, obli¢iek a hornych moéovych
ciest, moc¢ového mechira, prostaty, uretry, penisu,
testis, semenného povrazca a skréta. Autori sa
venovali aj urologickym komplikaciam gynekolo-
gickych a chirurgickych malignit, urologickym
nadorom detského veku a v nie poslednom rade
vyznamnej problematike paliativnej terapie uro-
logickych nadorov.

Vsetky lokality urologickych malignit sa ana-
lyzuja z hladiska epidemiolégie, etiologie, patols-
gie, symptomatolégie, diagnostiky, klasifikacie,
terapie podla jednotlivych stadii, prevencie i pro-
gnozy.

Tato publikacia, ktora bola venovana nedav-
no zosnulému ,bardovi“ ¢eskej uroldgie — prof.
MUDr. Eduardovi Hradcovi, DrSc., je uréite vy-
znamnym prinosom pre Sirokd odbornud céitate-
Iskt obec.

»,Onkourologie“, ktori moZno povazovat za
cenny zdroj sucasnych odbornych poznatkov, by
nemala chybatf v kniZnici Ziadneho uroléga, na-
jmé v8ak takého, ktory sa orientuje na diagnosti-
ku a lie¢bu urologickych malignit. Urcite rad po
nej siahne aj klinicky onkolég, patolég, radiodia-
gnostik i radioterapeut. Moze byt tiez odporuica-
nou literatirou pre posluchacéov lekarskych fa-
kalt i pre frekventantov postgradualneho medi-
cinskeho vzdelavania v spominanych $pecializa-
ciach, a to nielen v ¢eskych zemiach, ale aj na
Slovensku.

Prof. MUDr. Dalibor Ondrus, DrSe.
I. onkologickad klinika LFUK a OUSA, Bratislava
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