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Galvos smegeny kaverniné malformacija
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Galvos smegeny kaverniné malformacija (KM, kavernoma, kaverniné angioma, kaverniné hemangioma) - tai jgimtas krauja-
gyslinis darinys, sudarytas i$ kompaktiskai iSsidésciusio iSsiplétusiy kapiliary rezginio, kuriame néra smegeny parenchimos.
DazZnai kavernomy simptomatikos pasireiskimas susijes su pakraujavimu. Taciau kavernomos gali biti besimptomés, jos nu-
statomos atsitiktinai. Kasmetinis kamieno kavernomy pakraujavimo daznis - nuo 2,3 % iki 4,1 %.Todél dauguma sunkiy zi-
diniy tampa neurochirurgijos centry tikslu. Giliai esanciy bei kamieno zidiniy chirurgija yra ne tokia sékminga. Kavernomy
simptomatika priklauso nuo Zidinio lokalizacijos. Apie 80 % atvejy kavernomos yra virsdangtinés. Dazniausiai pazeidZiamos
kaktiné bei smilkininé skiltys, poZieviné zona. Bidingiausi simptomai yra epilepsija ir traukuliai. Sie simptomai yra susije su
kaverninés malformacijos pakraujavimu. Renkantis chirurginj gydyma svarbu jvertinti Zidinio anatomija ir lokalizacija atlikus
magnetinio rezonanso tomografija (MRT). Radikalus kavernomos chirurginis pasalinimas yra vienintelis veiksmingas gydymo
metodas.

MRT yra jautriausias ir specifiskiausias kavernomy diagnostikos metodas. Mazas kavernomas rutininiu MRT gali bati sunku
diagnozuoti.

Reik$miniai zodziai: Galvos smegeny kaverniné malformacija, kavernoma, kaverniné angioma, kaverniné hemangioma

Cerebral cavernous malformations (CCM) are low-flow vascular lesions in eloquent locations. Their presentation is often marked
with symptomatic hemorrhages. Annual brainstem CM rate of hemorrhage is from 2.3% to 4.1%. Surgery for deep-seated or
brainstem lesions is less successful and is associated with an early morbidity rate of roughly 30-70% and a mortality rate of 2%.
Signs and symptoms of CCM depends on localization in the brain. Approximately 80% of cases are supratentorial caverno-
mas. The most frequent injuring zones are frontal, temporal lobes and subcortical region. The most common symptoms are
epilepsy and seizures. Also it can effect motor fibers which are situated in the cerebellum branch. Statistically approximately
40% all of CCM are asymptomatic and found accidentally when radiological investigations are taken.
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A preoperative MRI is essential for understanding the anatomy of the lesion and complete surgical resection of CCM is the
only management strategy that can be fully curative. A non-radical resection of CCM is associated with high recurrence risk.
From 12% to 17% patients may manifest a neurological deficits after surgery. Permanent neurological deficit rate is 2.6-8%. It
consists of symptoms such as severe headache, mild speech dysfunction, ataxia, severe hemiparesis, sensorical dysfunction.

MRI is the most sensitive and specific diagnostic test for cerebral cavernous malformations. CCMs can be very small and dif-
ficult to identify on routine brain MRI. Due to hemosiderin associated with these lesions, there is marked “blooming” view,

resulting in much higher sensitivity for lesion detection.

Key words: cerebral cavernous malformation, cavernoma, cavernous angioma, cavernous hamangioma

Galvos smegeny kaverniné malformacija — tai jgimtas
kraujagyslinis darinys, sudarytas i§ kompaktiskai issi-
désciusio issiplétusiy kapiliary rezginio, kuriame néra
smegeny, parenchimos [1]. Paprastai kavernomos dydis
jvairuoja nuo 1 mm iki keliy centimetry, lokalizacija
centrinéje nervy sistemoje (CNS) labai jvairi, susifor-
muoja ir kituose organuose, pavyzdziui, odoje ar akyje.
Kaverniné malformacija yra gerybinis, dél létos kraujo-
takos angiografiskai nematomas kraujagyslinis darinys,
populiacijoje paplitgs nuo 0,4 % iki 0,8 %, nuo lyties
nepriklauso [2]. KM sudaro apie 5-13 % visy intra-
kranijiniy kraujagysliniy malformacijy. Dazniausiai
pasireiskia 20-40 mety amziaus asmenims. Darinio
lokalizacija lemia simptomus. Esant virSdangtinés ka-
verninés malformacijos lokalizacijai pakraujavimo tiki-
mybé maza, todél labai tikétina besimptomé ligos eiga.
PrieSingai yra esant smegeny kamieno kavernomoms.
Dél jy plysimo ir kartotiniy nedideliy kraujavimy yra
didelé tikimybeé, jog pacientui pasireik$ labai ryskas
neurologiniai simptomai, taip pat padidéja mirtiny
baig¢iy rizika [3]. Giliai smegenyse bei smegeny kamie-
ne esanciy kavernomy chirurgija sudétinga: ankstyvas
invalidumas siekia 30-70 %, mirStamumas — 2 % [4].
Kraujavimu pasireiskia apie 10-25 % kavernomuy [5].
Smegeny kamieno kavernomy kasmetinis pakraujavimo
daznis yra nuo 2,3 % iki 4,1 % [6].

Klinika

KM simptomatika priklauso nuo darinio lokalizacijos:
apie 80 % nustatomos vir§dangtinéje smegeny dalyje,
likusios 20 % — podangtinéje srityje (smegenélése,
smegeny, kamiene). Dazniausiai pazeidziamos kakti-
nés, smilkininés skiltys ir pozieviné sritis. Dazniausias
klinikinis simptomas yra traukuliai (apie 60 %), kurie
susij¢ su pakraujavimu i§ kavernomy [3]. Podangtiniy
kavernomy, simptomatika priklausomai nuo lokaliza-

cijos gali pasireiksti: III, IV, V, VI, VII galviniy nervy
pazeidimu, smulkiujy motoriniy judesiy sutrikimu,
diplopija, eisenos sutrikimu (ataksija), artikuliacijos
sutrikimu, vyzdziy asimetrija, taktiliniy jutimy suma-
zéjimu, jvairaus laipsnio hemipareze, vienpuse oftalmo-
plegija, vémimu, nistagmu, rijimo sutrikimu, svaiguliu,
traukuliais [7]. Pagrindinis viduskilvelinés kavernomos
klinikinis simptomas yra intrakranijinio spaudimo pa-
didéjimas, nes dél pakartotiniy kraujavimy gali sutrikti
cerebrospinalinio skysc¢io apytaka (obstrukcija) [3].
Nedidelé dalis kaverniniy malformacijy nustatomos
smegeny, kamiene, jy gydymas problemiskas. Smegeny
kamieno kavernomos dazniausiai susidaro tilte. Jy chi-
rurginis $alinimas siejamas su didele mirStamumo rizika
[8]. Esancios vidurinése smegenyse dazniau pazeidzia I1I
ir IV galvinius nervus, taip pat ir motorines skaidulas,
esancias smegeny kojytése. Virsdangtinés kavernomos
gali pasireiksti smulkiy motoriniy jgudziy sutrikimu,
traukuliais, jvairaus laipsnio hemipareze, vienos pusés
taktiliniy jutimy sumazéjimu, unilateraliniu regos pra-
radimu, kontralateraline hemianopija, difuziniu bilate-
raliniu regos lauko defektu, galvos skausmu, vidutiniu
regéjimo sutrikimu, vémimu [7]. Remiantis atliktais
tyrimais apie 40 % visy KM nesukelia jokiy simptomy
(besimptomeés), todél jos paprastai nustatomos atsitik-
tinai, atlikus radiologinius tyrimus [9].

Gydymo metodai

Renkantis chirurging taktika reikia atkreipti démesj,
kad ankstyva mikroneurochirurgija yra gana veiksmin-
gas ir saugus gydymo budas pacientams, kuriems yra
vaistais nekontroliuojama epilepsija arba kavernomos
su padidéjusia rizika kraujuoti. Patologinis darinys turi
buati radikaliai pasalintas kartu su jj supanéiu smegeny
audiniu (epileptogeniniu audiniu). Ne iki galo pasalinus
KM, islieka didelé recidyvo rizika. Salinant KM, su ja
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susijusig vening angioma reikia isaugoti dél veninio in-
farkro rizikos, nes ji atlicka svarbia drenavimo funkcija.

Mikroneurochirurgija yra standartinis gydymo me-
todas, ta¢iau egzistuoja jvairiy chirurginiy taktiky vari-
anty. Kai kurie autoriai taiko stereotaksing jranga ar be-
réme neuronavigacijos sistema [10]. Neurofiziologinio
stebéjimo technika — tiesioginis Zievés kartografavimas
(direct cortical mapping) ir neurologiniy funkcijy ste-
béjimas yra naudojami esant kavernomoms funkciskai
svarbiose srityse: smegeny kamiene, sensomotoriniame
regione, regos zonoje, smegenéliq kojytése, pamato
branduoliuose, vidinéje kapsuléje, kalbos zievéje [7].
Apie 12-17 % pacienty iSkart po operacijos gali atsirasti
neurologiniy simptomu, kurie priklauso nuo lokaliza-
cijos: sensomotorinis sutrikimas, regos sutrikimas, kai
abiejose akyse per vertikalig linija nematoma pusé vaiz-
do arba kai prarandamas ketvirtis regos lauko abiejose
akyse. Ilgalaikio neurologinio sutrikimo daznis siekia
2,6-8 %. Tai sudaro tokius simptomus, kaip stiprus
galvos skausmas, kalbos sutrikimas, jutimy sutrikimas,
ataksija, sunki hemiparezé [10-12].

Radiochirurgija gali lemti progresuojantj kaverno-
mos nykima stabdant endotelio lasteliy dauginimasi
[5]. Zidiniai, kuriems taikoma radiochirurgija, yra nuo
0,4 cm iki 3,2 cm skersmens [13]. Proceso trukmé
1-3 metai, per kuriuos kraujavimo rizika vis tiek islieka.
Rimtos komplikacijos pasireiskia neurologiniu pabloge-
jimu 41 % pacientu, todél 27 % pacienty indikuojamas
chirurginis gydymas. Remiantis naujesnémis studijomis,
mirStamumo rizika po radiochirurgijos sudaro 8-20 %
[5]. Tirtiems 29 pacientams, turintiems medikamentais
nekontroliuojama epilepsija, nenustatyta reik§mingo
traukuliy pasireiskimo skirtumo: pacientams (15 pacien-
ty), gydytiems chirurginiu badu, ir pacientams (14 paci-
enty), kuriems taikyta radiochirurgija [14]. Taigi, radi-
ochirurgija gali bati kaip alternatyvus gydymas tuomet,
kai epilepsijos nejmanoma kontroliuoti medikamentais,
ypac esant kavernomai funkciskai svarbiose smegeny sri-
tyse [10]. Taikant radiochirurgija islieka ir komplikacijy
tikimybé. Radiacija pazeidzia glijos lasteles, endotelio
lasteles, neigiamai paveikia kraujo ir smegeny barjera
[15]. Po taikytos radiochirurgijos islieka pakartotiné
kraujavimo ir galvos smegeny, edemos rizika. Vertinant
pakartotinio kraujavimo rizikos daznj, radiochirurgija
ji reiksmingai sumazina. Radiacijos sukeltos smegeny

edemos sunkumas priklauso nuo terapinés radiacijos
dozés. Edema gali pasireiksti naujais neurologiniais
simptomais [13]. Gama peilis (Gamma knife) taip pat
gali buti viena i§ gydymo alternatyvy. Dazniausiai Sis gy-
dymo budas skiriamas pacientams, kuriems operacinis
gydymas yra kontraindikuojamas, taip pat pacientams,
kuriy smegeny KM negalima pasalinti dél anatominiy
ypatumuy. Kavernomuy, kurioms autoriai naudojo gama
peili, dydis buvo nuo 0,423 m? iki 2,2 cm3 [16].

Medikamentinis gydymas. Pacientams, patyrusiems
pirma traukuliy priepuolj, sukelta KM, rizika i$sivystyti
epilepsijai per 5 metus siekia 94 %. Todél, jvykus trau-
kuliams dél kavernomos, indikuojamas gydymas nuo
traukuliy. Taciau ne visi traukuliy epizodai gali bati
susije su kavernoma. Todél, remiantis rekomendacijomis
(Cavernoma Alliance UK, 2012; National Institute for
Health & Care Excellence (NICE), 2012), pacienta
pirmiausia reikia siusti pas specialista diagnozei patvir-
tinti ir medikamentiniam gydymui paskirti. Nemazai
autoriy teikia pirmenybe¢ konservatyviam gydymui
vietoje chirurginés intervencijos. Ankstyva chirurgija
svarstytina pacientams, kuriems yra didelé kavernomos
kraujavimo rizika arba negalima skirti gydymo vaistais
nuo traukuliy. Atliktos studijos parodé, jog 47-60 %
pacienty kavernomos sukelti epilepsijos priepuoliai yra
kontroliuojami vaistais [10].

Patologiniai mikrostruktiiry pakitimai

CNS kaverninés malformacijos susideda i$ kraujagysli-
nio tinklo su létu veninio kraujo nutekéjimu. Krauja-
gyslinis tinklas sudarytas i$§ plono endotelio sluoksnio,
neturi iSsivys¢iusioms kraujagysléms budingy kompo-
nenty. Daugiasluoksné pamatiné plokstelé daznai buna
apsupta reaktyvios glijos ir hemosiderino. Issidés¢iusiy
kraujagysliy tinklo tarpuose parenchimos néra [17].
Atliktose mikrostruktiiry studijose buvo jrodyta keletas
skirtumy, tarp kraujuojanciy ir nekraujuojanciy kaver-
nomy. Endotelio tamprios jungtys tarp endoteliocity
buvo Zinomos anks¢iau, o laisvos ir fagocituotos kraujo
lastelés aplink kraujagyslinj tinkla, apsupta uzdegiminio
infiltrato, jvertintos neseniai [18]. Kitiems pacientams
badinga Weibel-Palade kaneliai (endotelio Iastelése
esancios granulés, kurios isskiria von Willebrando
faktoriy ir P selektinus), lastelés organelés, kaupiancios
selektinus ir von Willebrando (kraujo glikoproteinas,
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dalyvaujantis hemostazéje) fakeoriy, kuris retai randa-
mas galvos smegeny kraujagyslése. Jrodytas kaverniniy
malformacijy hematoencefalinio barjero (HEB) sutri-
kimas. Endotelio Iastelés turi fenestracijas kaip ir neo-
plazinés CNS kraujagyslés, gali nebati tampriy jungciy
tarp endotelio lasteliy. Daznai nejmanoma identifikuoti
astrocity ir lygiujy raumeny lasteliy. Pericitai ir ekstrace-
liulinis matriksas yra labai skurdiis. Sie nukrypimai gali
paaiskinti kraujo prasisunkima pro neissivysciusj HEB,
kuris gali keisti kavernomos pralaiduma kraujui [19].

Rizikos veiksniai

Nagrinéta galvos smegeny KM lokalizacijos reik§meé
klinikos pasireiskimui. Nemazai atlikty studijy parode,
kad nuo 0 % iki 18 % pacienty, kuriems diagnozuotos
podangtinés kavernomos, pasireiské traukuliai, taciau
esant vir$dangtinei kavernomos lokalizacijai traukuliai
pasireiske 50—-63 % pacienty. Taip pat lygintos virsdang-
tinés kavernomos, esancios Zievéje ir pozievyje. Adikti
tyrimai parodé, kad zievéje esancios KM yra pagrindinis
epilepsija sukeliantis veiksnys. DidZioji dalis (57-70 %)
zievés pavir$iaus kavernomuy siejama su traukuliniu akey-
vumu ir tik 14-20 % poZieviniy virSdangtiniy KM — su
epilepsija [20].

Kavernomy skaiciaus jtaka traukuliy atsiradimui

Naujesniy studijy duomenimis, daugines KM turinciy
pacienty Sansy santykis pasireiksti traukuliams yra
didesnis, palyginti su pacientais, turinéiais pavienes
kavernomas (43 % vs 6 %). Tacdiau kitose studijose
epilepsijos epizody daznis lyginant $ias dvi pacienty
grupes buvo panasus.

Pazeidimo ir hemosiderino lanko dydzio jtaka
epilepsijos pasireiskimui

Vienoje studijoje buvo pastebéta statistiskai reik§minga ko-
reliacija tarp kavernomos skersmens ir epilepsijos pasireis-
kimo. Tadiau kitose studijose $i koreliacija paneigta [10].

Radiologiné diagnostika

Radiologiné kavernomy diagnostika yra sudétingesné
nei kity kraujagysliniy malformaciju, nes jos nemato-
mos jprastinés angiografijos metu [21]. Retas iSimtis
sudaro ekstradurinés kavernomos, taip pat atvejai, kai

matomas létas kontrasto tekéjimas darinyje be arte-
rioveninio $untavimo, taip pat kai malformacija yra
misrios kilmés arba angiografiskai matoma avaskuliari
masé dideléje ar aimioje hemoragijoje [22], tadiau jokiy
tipiniy ir specifiSky kavernomos angiografiniy pozymiy
néra. Dél $ios priezasties tiksliai kavernomy diagnostikai
reikalingi kiti radiologiniai diagnostiniai tyrimai [21].

Kompiuterinés tomografijos tyrimo jautrumas kaver-
nomy diagnostikai yra mazas, specifiskumas jvairuoja
nuo 30 % iki 50 % [22]. Be to, KM nejmanoma di-
ferencijuoti esant Gmiai hemoragijai. Nepaisant visy
KT diagnostikos sunkumu, yra keletas diagnostiniy
pozymiy, kurie leidzia jtarti kavernoma, t. y. matomas
hiperdensinis smegeny parenchimai, ai$kiy ribu, apvalus
darinys. 40—60 % atvejy kavernomose matomi kalcina-
tai. Dazniausiai KM nekaupia kontrastinés medziagos
ir aplink jas néra perifokalinés edemos. ISimtis sudaro
tie atvejai, kai | kavernoma amiai pakraujuoja. Kom-
piuterinés tomografijos angiografijos tyrime, lygiai kaip
konvencinés angiografijos tyrime, kavernomos dazniau-
siai nematomos, i$skyrus dideles kavernomas, kurios dél
masés efekto dislokuoja gretimas stambias kraujagysles
ar kitas anatomines struktaras.

Tiksliausiai KM diagnozuojamos magnetinio rezo-
nanso tomografijos (MRT) metodu. Diagnostinis vaiz-
das jvairuoja ir priklauso nuo to, ar darinys komplikavosi
pakraujavimu ar ne, ir nuo pakraujavimo jame amziaus.
Geriausias diagnostinis kriterijus — spragintus kuku-
razus (angl. popcorn) primenantis darinys su misriais
hipo- ir hiperintensiniais intarpais bei hipointensiniu
ziedo formos apvadu (vadinamu hemosiderino apvadu)
dél pasikartojanciy pakraujavimy T2 sekoje. FLAIR
sekoje aplink kavernoma su amiu pakraujavimu gali
bati matoma perifokaliné edema. Kraujo degradacijos
produktams jautrios sekos, tokios kaip T2* gradienty
aido (T2* GRE), T2* susceptibility weighted (liet. ,jau-
trumo koeficiento“ vaizdavimas, SWI, SWAN sekos) yra
tiksliausios nustatant intraparenchimines hemosiderino
sankaupas ir laikomos kavernomy diagnostikos auksiniu
standartu [23]. Nereikéty pamirsti, kad dél hemosideri-
no ,.zydéjimo* (angl. blossoming) efekto kavernomos gali
atrodyti didesnés, nei yra i$ tikruyju. | Sig savybe svarbu
atsizvelgti planuojant chirurginj kavernomy gydyma, kai
jos yra sunkiai prieinamose vietose (smegeny kamiene,
giliai smegenyse, kitose funkciskai svarbiose vietose). Pas-
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taraisiais metais vis labiau pabréZiama T2*suscepribility
weighted (SW1) sekos svarba diagnozuojant kavernomas.
Manoma, kad tik Sioje sekoje galima identifikuoti nepa-
kraujavusias kavernomas bei diagnozuoti teleangiektazi-
jas. DeSauza ir bendraautoriy atliktame tyrime buvo nu-
statyta, kad SW1 sekoje yra nustatoma dvigubai daugiau
kaverniniy malformacijuy nei T2 GRE sekoje $eiminés
ligos atvejais [24]. Sporadiniy kaverniniy malformacijy
diagnostikoje SWI sekos reik§més svarba maziau jrodyta.
Specializuotos MRT sekos, tokios kaip DT (diffusion
tract imaging), ar funkcinis magnetinio rezonanso tyri-
mas padeda planuojant sunkiai prieinamose anatominése
vietose esanciy kavernomy chirurginj gydyma.
Zabramski ir bendraautoriai pagal vaizdinimo po-
zymius ir pakraujavimo stadija magnetinio rezonanso
tyrime kavernomas suskirsté j keturis tipus [25]. Pirmo
tipo kavernomos su poumiu pakraujavimu T1 ir T2
sekose pirminéje stadijoje yra hiperintensinés, véliau
methemoglobinui degraduojant j feriting ir hemosideri-
na i$ryskéja hipointensinis hemosiderino apvadas, tadiau
Serdis vis dar islieka hiperintensiné. Jei pakraujavimas
apima ir smegeny parenchimg aplink malformacija,
tiksli diagnostika labai pasunkéja ir dazniausiai reikalin-
gi pakartotiniai tyrimai. Sio tipo kavernomos kaip hiper-
densiniai zidiniai, kartais su nezymia edema, kai kuriais
atvejais gerai matomos ir kompiuterinése tomogramose.
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Antro tipo kavernomos turi budingiausius diagnos-
tinius pozymius. Heterogeniska kavernomos $erdis
tiek T1, tiek T2 sekose yra apjuosta hipointensiniu
hemosiderino apvadu. Toks darinio vaizdas yra laikomas
patognomisku kavernomai ir morfologiskai rodo daling
sinusoidy trombozg, kraujo produkty organizacija ir
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kartais — kalcinatus. Sio tipo kavernomy KT diagnostika
dazniausiai sudétinga.

Trecio tipo kavernomos T1 ir T2 sekose matomos
kaip Zemo intensyvumo struktaros, t. y. ju diagnostiniai
pozymiai atitinka léting hemoragija. Kompiuterinés
tomografijos tyrime dazniausiai nematomos, nebent yra
kalcifikuotos.

Ketvirto tipo kavernomos diagnozuojamos tik kraujo
produktams jautriose sekose, tokiose kaip T2* gradienty
aido, T2* susceptibility weighted sekoje. Jos matomos
kaip taskiniai hipointensiniai pakitimai (angl. black
dots), morfologinis juy substratas, manoma, yra telean-
giektazijos. Kitose MRT sekose ketvirto tipo kaverno-
mos dazniausiai yra nematomos.

Paprastai [ ir II tipo kavernomos aptinkamos simpto-
miniams pacientams, o I1I ir IV tipo kavernomos — vie-
nodai daznai tiek besimptomiams, tiek simptominiams
pacientams.

Kontrastiné MRT yra naudinga prie$ chirurginj
kavernomuy gydyma, kai batina nustatyti su kavernoma
susijusia jgimta vening angioma, kuriag pazeidus atsi-
randa didelé veninio infarkto rizika [24]. Kontrastiné
MRT taip pat padeda diferencijuoti kitas patologijas,
pavyzdziui, navikus, arteriovenines malformacijas ir kt.

Reikia suprasti, kad kavernoma yra dinamiskas
darinys. Si savybé ypa¢ ryski esant daugybinéms ka-
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