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1. Bevezetés

A hazai gyermekidegsebészetben vezetd idegsebészként 21 évvel ezeldtt kezdtem
dolgozni. Azonnal vilagossa valt, hogy ez egy multidiszciplinaris szakma ahol a fejlédés a
kiilonboz6é gyermekgyogyaszati szakteriiletek képviseldinek szoros egyiittmiikodésén mulik.
A siker alapja az idegsebészet beillesztése a gyermekgyogyaszatba és a mindennapos
kooperacié minél elmélyiiltebb kidolgozasa a gyermekgyogyaszat vonatkozo tarsszakmaival,
mint az ideggydgyaszat, epileptologia, anaesthesiologia, onkologia, fiil-orr-gégészet,
ortopédia, sebészet, szemészet, endokrinoldgia, hogy csak a napi gyakorlatot emlitsem. A
szakmakat 6sszekot6 ritka és kiilonleges betegségek ravilagitanak a gyermekgyogyaszat egyik
alapvetésére mely szerint mi nem Kicsi felnéttekkel, hanem ¢letkoronként akar kiilonleges
feladatot jelent6 gyermekekkel foglalkozunk. Ezekre a kihivasokra kerestem a valaszt
kollégaimmal, mely sordn fokozatosan rajzolodtak ki célkitlizéseim a kindlkozo feladatok

ellatasara tobb, még megoldatlan vagy gyengén megoldott gyermekbetegség kezelésében.

Hazankban a  gyermekidegsebészeti ellatds szakmank meghonosodasaval
parhuzamosan fejlodott. A technikai vivmanyok elérhetésége, illetve a tarszakmak, kiilonosen
a gyermekgyogyaszat és a neuroanaesthesia fejlodése tette lehet6vé az 6nalld diszciplina
kialakulasat. Az Orszagos Idegsebészeti Tudomanyos Intézetben 1954-ben jott 1étre az elsd
onallé gyermekidegsebészeti osztaly Zoltan Laszlo inicialasara. Itt Paraicz Ervin és Szénasy
Jozsef elhivatott, Onzetlen és faradsdgos munkdja révén olyan mihely alakult ki, mely
vonzotta a gyermekneurologia és gyermekidegsebészet feldl érdeklddd kollégakat és elismert
képzohellyé valt. Pasztor Emil és Toth Szaboles professzorok mellett olyan idegsebész
generacio nétt fel, akik bekapcsolodva az ellatdsba tovabb inspirdltdk a szakma fejlodését.
Budapesten Czirjak Sandor és Vajda Janos vallaltak ebben a munkéban kiemelkedd szerepet.
Vidéken Fényes Gyorgy, Hullay Jozsef és Mérei F. Tibor teremtettek parhuzamosan olyan
iskolakat, ahol a ma is véleményformald idegsebészek, koztik Bodosi Mihaly és Doczi
Tamas is tanultak. Személyesen 1994-ben kapcsolodtam be ebbe a munkaba. Eurdpa egyik
vezetd gyermekidegsebészetén, Lyonban sajatitottam el azt a szemléletet, melyet 6tvozve az
itthoni kollégék tudasaval és tapasztalataval igyekeztem szakmank tovabbi épitésére forditani.
Az elért eredményeimet foglalom Ossze tematikusan a dolgozatomban, mely szigortan a
klinikai munkamat feldleld, publikalt kozleményeimre és az altalam végzett tobb mint 6000

miitét tapasztalataira alapul.
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2. Célkitiizések

1. A hazéankban ritkdn diagnosztizalt ¢és igy addig csak sporadikusan kezelt koponya
deformitasok kezelésének meginditasa. A gondozas, illetve a genetikai sziirés kollaboracioban
torténd megszervezése. A felismert betegek mitéteinek bevezetése, sajat sebészi mdodszerek

kifejlesztése.

2. A gyermek neuroonkologia fejlesztése, epidemiologiai felmérések végzése, illetve azok
klinikai adaptalasa. Gyermekagydaganat tumorbank feléllitdsa, hazai es nemzetkozi kutatasi

egylttmiikodések 1étrehozasa szovetmintaink felhasznalasaval.

3. A suprasellaris lokalizacioju specialisan gyermekidegsebészeti betegségek morbiditasanak
csOkkentése, a miitéttechnikai eldrelépések elterjesztése, a minimalisan invaziv technikak,

feltarasok bevezetése.

4. A Kkiterjesztett gerincmiitétek kovetkeztében kialakuld gerincdeformitasokat megel6z6

sebészi feltaras kifejlesztése.

5. A gyermekkori specialis epilepsziak pathomechanizmusanak megismerése ¢és mitéti

kezelésének kidolgozasa.

6. Az elokvens teriileteken végzett operaciok sebészi mortalitasanak csokkentése a
neuronavigacio, illetve a multimodalis intraoperativ elektrofiziologia bevezetésével valamint

szintézisével. Az éber miitéti technika rutinszerti 4jboli felélesztése.

7. A kipanyvazott gerincveld szindroma korai, preventiv idegsebészeti miitéti technikajanak

kidolgozasa intraoperativ elektrofiziologiai monitorozas mellett.

8. Intramedullaris tumorok miitéti biztonsaganak ndvelése az intraoperativ elektrofiziologia

rutinszer(i alkalmazasaval, illetve uj monitorizalasi lehetdség csecsemdkori bevezetésével.

9. A hazénkban addig még sebészileg nem kezelt, un. cerebral palsy-s gyermekek alsod
végtagi, jarast nehezitd spaszticitasanak idegsebészeti megoldasa a szelektiv dorsalis

rhizotomia mutét bevezetésével.

10. Uj utak keresése a gyermekkori hydrocephalus miitéti megoldasaban. Uj miitéti technikak

¢s tipusok bevezetése, illetve a komplex hydrocephalus ellatas kidolgozasa, megszervezése.
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3. Specialis, gyermekidegsebészeti betegségek

3.1. Craniosynostosis

A craniosynostosis, a koponyavarratok velesziiletett korai elcsontosodasa kiilonb6z6
klinikai formaban ¢és genetikai hattérrel jelentkezhet. A betegek nagyobb részében izolaltan
csak egy varrat érintett. A szindrémas formakban egy¢b klinikai tiinetekkel, az arcot is érintd
dysmorphidval vagy végtageltérésekkel jarhat egyiitt. Mind kiils6, mind pedig belsd, genetikai
tényezOk hajlamosithatnak a kialakulasra (1). A magyarorszagi craniosynostosisok klinikai és
genetikai felméréseit 2006-ban inditottuk el, korabban hasonld felmérés hazankban nem
tortént. Célunk a betegek klinikai beosztasan kiviil a szindromas formak genetikai analizise €s
a kialakulasra esetlegesen hajlamositdo tényezok feltérképezése volt. A vizsgalatok a
Debreceni Egyetem Gyermekgyogyaszati Intézet Klinikai Genetikai K&zpontjaban torténtek.
Az altalunk végzett epidemioldgiai felmérés leirta a magyarorszagi craniostenosisos betegek
eléfordulasi aranyait. Az eredmények a Debreceni Egyetem Idegsebészeti Klinikédjan, a
magyarorszagi els6dleges craniosynostosis centrumban 2006-2012 ko6zott operalt 200 beteg
klinikai és genetikai vizsgdlata alapjan igazolhatok. A diagndzist els@sorban kétirdnyu
koponya felvétel, illetve CT vizsgalat tdmasztotta ala valamint idegsebész, gyermekgyogyasz,
genetikus altal alkotott team allitotta fel. A nem szindromas korformak a betegek 88%-ban
fordulnak el6 (176 beteg), mig a szindromas alakok minddssze az esetek 12%-ban jelennek
meg (24 beteg). A nem szindromas esetek kozott a leggyakoribb a nyilvarrat korai
elcsontosodasa 68%-al (120 beteg), ezt kdveti a corona (15%, 26 beteg), a metopias (10%, 18
beteg), majd a lambda (4%, 7 beteg) synostosisa. A férfi/né arany enyhe férfi talsulyt mutat
(2,2/1). A tObbszoros varratelcsontosodas anyagunkban 3%-al fordult elé (1. abra). A
craniosynostosisok  lehetséges  rizikOfaktorainak  vizsgdlata soran 142  izolalt
craniosynostosisos beteg adatait (nem, ikerterhesség, gesztacids kor, sziiletési suly) vetettiik

Ossze a magyar atlagadatokkal (2).

A férfi nem, az ikerterhesség és a nagyon alacsony sziiletési suly (<1500 gramm) a
craniosynostosis vonatkozasaban rizikofaktornak volt tekintheté (Chi négyzet proba, Fischer
féle egzakt teszt, p<0,001). A férfi nem és az ikerterhesség scaphocephaliara, mig az alacsony
sziiletési suly a coronavarrat synostosisara bizonyult hajlamositonak (p<0,001). A betegek
12%-aban szindromas korformakat észleltiink. Tizenhét esetben Apert (5 beteg), Crouzon (2

beteg), Pfeiffer (5 beteg), Muenke (4 beteg) és Shaetre-Chotzen (1 beteg) szindroma volt
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igazolhato (2. 4dbra). Hat beteg a klinikai megjelenés alapjan egyik ismert szindromaba sem
volt besorolhatd. Az elvégzett genetikai vizsgéalatok sem segitettek valamilyen szindromas

formaba torténd besorolashoz.

1. abra. Az izolalt craniosynostosisos betegek klinikai megjelenési formai (n=176)
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A genetikai vizsgalatokat a szindromas betegekben végeztettiik el, feltérképezve
lehetdség szerint a tiineteket mutatd kozvetlen hozzatartozokat is. Az Apert, Crouzon, Pfeiffer
szindromas betegekben leirasra keriiltek az FGFR1,2 és 3 génekben ismert mutaciok. Egyik
tobbszords varratelcsontosodédssal tarsult achondroplasias betegiinkben az FGFR3 gén
mutéacidja mellett az FGFR1, 2, 3 és TWIST 1 génekben nem volt kimutathatd mésodlagos

mutacio, mely 0j fenotipus leirasat tette lehetdvé (3-5).

A craniosynostosis a neuropsychologiai fejlédés elmaradasahoz vezethet. A betegség

megjelenése mar sziiletéskor észlelhetd, a klinikai diagnézis altalaban koran felallithato.
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Amennyiben a szituacid nem keriil korrekciora, ugy a kiilonb6z6 kozmetikai eltérések mellett
koponyatiri nyomasfokozdodas jelei jelentkezhetnek. Tekintettel arra, hogy ez egy
dinamikusan véltoz6 allapot, kiilonb6z6 miitéti megoldasok fejlédtek ki az évtizedek soran.
Magyarorszagon az elmult 15 évben altalam meghonositott craniosynostosis sebészet 1j
mutéti technikdk bevezetését jelentette. Ezek a miitéti tipusok az irodalomban fellelhetd
beavatkozasok tovabbfejlesztett varidnsai, melyek nemzetkozi szinten is megalljak a helyiiket,

eredményességiiket és biztonsagos alkalmazhatdsagukat illetden.

3.1.1. Scaphocephalia

A nyilvarrat velesziiletett elcsontosoddsa kovetkeztében 1étrejové scaphocephalia a
leggyakoribb nem szindromas craniosynostosis. A kezelés célja kettés, a legfontosabb a
neurokognitiv fejlodésbeli elmaradas megel6zése (6-9). A kozmetikai megfontolasok az
1970-es évektdl valtak egyre kifejezettebbekké (10,11). Szamos miitéti technika keriilt
kidolgozésra mind az ideg-, mind a craniofacialis sebészek részér6l. Ezek egyszeri
synostectomidktol és minimalisan invaziv endoszkopos technikaktol kezdve, a széles vertex
craniotomiakon keresztiil egészen a komplex rekonstrukcioig terjednek, melynek soran akar
kiilonboz6 tavolsagot tartd, feszitd implantatumok beiiltetésére is sor keriilhet (12-15).
Mindezek a modszerek kiilonb6zo mértékben miikodnek, de egyik sem elégit ki minden
kovetelményt tokéletesen. Rdadasul a mai napig vitatott, hogy mely életkorban sziikséges a
miitétet elvégezni a maximalis eredmény biztositasa érdekében. A fiatalabb életkorban végzett
beavatkozasok kozmetikai eredményei az agy gyors ndvekedése miatt jobbak, azonban a
vérveszteség kovetkezményei sokkal veszélyesebbek és a korai Ujraelcsontosodds is
gyakoribb. Iddsebb korban az operacidé biztonsdgosabb, bar sokkal bonyolultabb miitéti
megoldasok sziikségesek a hasonld kozmetikai eredmény elérésére. Emellett az agy

“védelme” is kérdésessé valik.

3.1.1.1. Betegek és modszerek

Egymast kovetd 180, nem szindromds, egyes varrat synostosisos, scaphocephalids
beteget operaltunk, illetve adatait dolgoztuk fel. Az atlagéletkor 2 és 98 honap kdzott mozgott
(atlag + SD = 11,7 + 17,6 honap). A testsuly 3400-23000 gramm kozott volt (atlag + SD =
8233 + 3565 gramm). Tizendt beteg volt 3 honaposnadl fiatalabb, 72 életkora volt 3 és 6

10
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honap, illetve 52 betegé 6-18 honap kozotti. Negyvenegy beteg 18 honaposnal idésebb volt
(19 volt 3 éves korig, 12 volt 5 éves korig, 3 volt 7 éves korig és 7 volt 7 éves kor felett) a

miitét idején.

A mitétet intratrachealis nark6zisban hason fekvo helyzetben végeztiik. A bort higitott
anaestheticumot tartalmaz6 oldattal infiltraltuk (10 ml, 0,2%-0s Lidocain). A bicoronalis
bdrmetszés utdn a galeat a nyakszirt felé levalasztottuk. Két kis furasi lyukat helyeztiink fel a
lambdavarrat és az elcsontosodott nyilvarrat taldlkozasdnal mindkét oldalon. A dura
levalasztasa utan biparietalis craniotomidt készitettiink gyorsfuroval (70.000 rpm). A
craniotomia hatarait a lambda és a coronavarrat jelentette, valamint az elcsontosodott
nyilvarrattol 5 mm-re lateralisan képeztiik. Ezt kdvetden a csontbol 5 mm széles csikot
vagtunk le majd a csontlebenyt z6ldgallyszeriien lateralisan kitortiik (3. abra). Miutan a durat
a nyakszirtcsont feldl is levalasztottuk a csontot hordobordazatszeriien beirdaltuk és

zo6ldgallyszertien kitortiik (4. dbra).

3. abra. Biparietalis decompressio illusztracioja (a.), illetve mutéti képe (b.).

11
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A sulyos esetekben hasonloan jartunk el a homlokcsont iranyaban is. Ezt kovetden 0,5-1 cm
sz€les csikot vagtunk ki a sinus sagittalis superior felett az elcsontosodott nyilvarratbol

altalaban a legnagyobb behtizodasnak megfeleléen (5. abra).

5. abra. Az antero-posterior atméré megroviditése (a.), illetve miitéti képe (b.).

Két kis furt lyuk felhelyezése utan a torvégeket 1.0-as, nem felszivodd fonallal egyesitettiik
(6. abra).

6. abra. A végleges miitéti helyzet (a.) és miitéti képe (b.).

Drain héatrahagyasa mellett a bort két rétegben felszivodo intracutan 3.0-as fonalakkal zartuk.
A draint 48 ora elteltével tavolitottuk el. Ezalatt a gyermek enyhe szedéacioban részesiilt. Négy
napig harmadik generéacids cephalosporinokat alkalmaztunk. A szoptatast nem fiiggesztettiik
fel. A betegeket a posztoperativ 5-6. napon bocsatottuk haza. Az idésebb, 18 hénaposnal

nagyobb gyermekeknél csak biparietalis craniotomiat végeztiink hasonfekvd helyzetben. Ott

12
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ahol csak frontalis felszabaditas tortént a reoperacio soran, a beteget hanyattfekvo helyzetben
operaltuk. A posztoperativ kontrollokat 3, 6, 12, 18 hénap mulva végeztiik. Ezt kovetden éves
ellendrzéseket végeztiink. A miitét eldtt kétiranyu koponyardntgen mellett 3D CT felvételek is
késziiltek, mig a kontrollok sordn a kétirdnya koponyafelvétel elégségesnek bizonyult.
Amennyiben szovodmény nem Iépett fel és a kozmetikai eredményt is megfelelonek talaltuk,
ugy az elsé kontroll felvételt hat honap mulva készittettik majd évente ismételtiik. A

megfeleld kozmetikai eredményt a sziilével egyetértésben fogadtuk el.

3.1.1.2. Eredmények

A perioperativ id0, mely a beteg miitébe vald érkezésétdl a bdormetszésig tartott
atlagosan 54 percet igényelt (SD+20 perc). A tiszta sebészi 1d6 atlagosan 60 perc volt (SD+21
perc). A transzfizio 18 honapos kor alatt elengedhetetlennek bizonyult (atlag+SD = 13 + 6
ml/kg). Két betegnél jelentkezett hypovolaemids shock a miitét alatt. Sem mortalitds, sem
sulyos késdi szovédmény nem 1épett fel. Kisfokti durasériilést 7 esetben észleltiink, ezeket
elvarrtuk. Minden alkalommal jelentkezett craniofacialis lagyrészoedema, mely 72 oran beliil
minden esetben felszivodott. Két betegnél enyhe sebgyogyuldsi zavar lépett fel és 3
alkalommal észleltliink epilepszias gorcsrohamot a kozvetlen posztoperativ szakban. Két
betegiinket, akiket 9-9 honapos korukban operaltunk 36, illetve 37 hoénapos korukban
reoperaltuk a koponyardntgenen észlelt ezilistveretesség és fejfajas miatt. Egy beteget a késoi
diagnozis miatt 36 honapos koraban operaltunk. Késébb kideriilt tobbvarrat-elzarodas miatt

98 honapos koraban reoperaltuk, ez alkalommal frontalis felszabaditas tortént.

3.1.1.3. MegbeszElés

A nyilvarrat korai elcsontosodasa parietalis ellaposodédshoz €s frontalis el6boltosulashoz
vezet a koponyan. Ez az antero-posterior atmérd megnyuldsat okozza, mig a teljes
intracranialis volumen Gsszességében kisebb a normalisnal. Amennyiben a szituaciot nem
korrigaljuk a kiilonb6z6 kozmetikai eltérések mellett a koponyaiiri nyomasfokozodas jelei és
tiinetei jelentkezhetnek (15). Mivel ez egy dinamikusan valtozo allapot, kiilonb6zé miitéti
megoldasok fejlédtek ki a scaphocephalia kiilonb6zd életkorban végzett korrekcidjara.
Logikusnak latszik minél fiatalabb ¢€letkorban elvégezni a teljes rekonstrukciot, szem elott

tartva a parhuzamos, aranyaiban kifejezettebb agy €s koponyacsont-novekedést (16). Ha
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gyermek tul kicsi, ugy a miitét alatti elkeriilhetetlen vérveszteség az Osszességében kis
mennyiség ellenére katasztrofalis keringési problémakhoz vezethet. Mindezért kiilonb6z6
minimalisan invaziv technikakat fejlesztettek ki (13,17). Az endoszkopos synostectomia
latvanyos technikanak latszik, de a miitétet kovetden legalabb hat honapig ortézisként sisakot
kell viselnie a gyermeknek (13,17). Két honapos kor alatt a korai Gjraclcsontosodas gyakori.
A fejlédé immunrendszer ebben az életkorban a legsebezhetébb és a véddoltasok is
egybeesnek ezzel a periddussal. Egy éves kor felett a miitét biztonsagosabb, de a csontos
struktarak jelent6sen veszitenek plaszticitasukbol és a nyomasfokozodas miatt fokozatosan
kialakuld eziistveretesség kovetkeztében a durasériilés kockazata is nagy. Mindezeket
figyelembe véve a mitéti kockdzat csokkentésére és a miitéti eredményesség novelésére a 3-6
honapos kor tlinik a legidealisabbnak. Hat kilogramm feletti teststly szintén optimalis. A
morbiditas és a reoperacid aranya sorozatunkban alacsony volt. Az egy év alatti gyermekek
jol tolerdltdk a beavatkozast. Az ilyen ¢életkoru betegek nem igényelnek kiilonleges

fejvédelmet a mozgas viszonylagos limitaltsaga miatt.

A kozmetikai eredményt a sziildi megelégedettség alapjan értékeltiik. A biparietalis
ellapultsagot a kétoldali pi-craniotomiaval korrigaltuk. Az antero-posterior atmérdt a
nyakszirtcsonti horddbordazat vagy kagylohéjszerli bemetszésekkel ¢és a kozépvonali
kimetszéssel csokkentettiik. A sinus sagittalis superiorra kiilonds figyelmet forditottunk a
levéalasztas sordn. A megrovidités nem stranguldlja a vénds eldramlést, de biztonsdggal ezt
csak az elso életév, illetve annak elso fele soran lehet megtenni. Mivel 5 mm széles csikot
kivagtunk a falcsontbdl az ujracsontosodds igy megelézhetd. A magas fordulatszamu furo
vérveszteséget csokkenti. A bdér decubitalddasanak veszélyét elkeriilendd semmilyen
fémimplantaitumot nem hasznaltunk. Ez nemcsak a mitét koltségeit csokkenti, hanem a
kontrollok idejét is kinyujtja és reoperaciok is elkeriilhetOk. A bormetszés hegét a haj gyorsan
elfedi. A frontalis levalasztast a korai miitéttel el lehet kertilni. Mivel scaphocephalia esetén a
korai varratelcsontosodas minddssze a nyilvarratra korlatozodik, a decompressiot kovetden
mind az agy, mind a csontos koponya novekedése fiziologiasabba valhat az eddig korlatozott
iranyba torténd novekedés meginduldsaval. A frontalis eldboltosulas fokozatosan és
jelentésen csokkent. Az eredeti kozmetikai problémak igy rendezOdnek. A pre- ¢és
posztoperativ CT-k Osszehasonlitisa a korabban besziikiilt parietalis kiilsé liquorterek

megnyilasat igazoljak (7. abra).
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7. ébra. Preoperativ (a.) és hat hetes posztoperativ (b.) axialis nativ CT. Figyelemre mélt6 a
hatso6 és oldalsd liquorterek megnyildsa és a preoperativan észlelt frontalis expansio

csOkkenése.

3.1.1.4. Osszefoglalas

Mutéti technikank biztonsagos €s hatékony a scaphocephalia kezelésére. Haromtol
tizenkét honapos korig javasolt alkalmazéasa. Ha a gyermek eléri a harom honapos kort vagy a
6 kilogrammos teststlyt a miitét javasolhato. Az idedlis életkor a 3-6 hdénapos kor kozotti
korosztaly mivel a csont még plasztikus és az agy novekedési kapacitdsa mely a koponya
fejformat €s nincs sziikség ortézis viselésére. Egy éves kor felett csak biparietalis craniotomiat
vagy frontalis decompressiot javaslunk. Ebben az életkorban a kezelés indikacioja a

megndvekedett koponyaliri nyomas csokkentésére iranyul (18).

3.1.2. Egyéb craniosynostosisok

A coronavarrat korai elcsontosodasa eredményezi az eliilsé plagiocephaliat. Ez lehet
egy vagy kétoldali. A kozmetikai eltérés szembetiind. A lapos homlok, a behtizott orbitakeret
onmagaban torténé elsddleges rekonstrukcioja amennyiben intracranialis nyomasfokozodas is
fennall, un. ,,iatrogén turricephalia” kialakulasahoz vezethet (15). Ennek elkeriilése, illetve a
fizioldgidsabb nyomadsviszony-kiegyenlitddés elérése céljabol kétlépcsds miitéteket vezettem

be. Els6 beavatkozasként az occipitalis decompressiot végezziik el 3-6 honapos kortol, melyet
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2 honap mulva homlok és az orbitakeret rekonstrukcidja kovet (8. abra). A kozmetikai

eredmények megnyugtatoak.

8. abra. Bal oldali coronavarrat izolalt synostosisanak 3D CT rekonstrukcioja (a.), illetve az

orbitatetd eldrehelyezésének mitéti képe (b.).

A hatso plagiocephalia kialakulasaért a lambdavarrat korai elcsontosodasa felelds. Az
occipitalis decompressio a mitéti megoldas (9. abra) (15). A mennyiben intracranialis
nyomasfokozddas nem tarsul a folyamathoz, Ggy a craniotomia gyors visszardgziilése
varhato, még azokban az esetekben is, ahol a beavatkozast egy éves kor alatt végezziik. Ennek

elkeriilése céljabol a craniotomias lebeny mini-plate-ekkel torténd rogzitését vezettiik be.

9. abra. Bal oldali occipitalis plagiocephalia 3D CT rekonstrukcios felvétele (a.), illetve a
mitét decompressio (b.). Jol lathatd a koponyacsonton az intracranialis nyomasfokozodasra

utalo ,eziistveretesség’”.
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Az un. pozicionalis plagiocephalia soran a koponya deformalt, azonban a varratok nem
csontosodnak el id6 el6tt. Ezekben az esetekben a decompressionak nincs értelme, illetve a
kozmetikai probléma 6nmagaban nem szolgalhat miitéti indikacioként. Ennek megoldasara a

Debreceni Egyetem Ortopédiai Klinika Biomechanikai Laboratoriumaval kollaboracioban

nyomtatott koponyamodelljére applikaljuk ugy, hogy a negativ teriiletek kimaradnak és az

ortézis korrigalja a koponya ndvekedése soran a kozmetikai deficitet (10. abra).

10. abra. Jobb oldali poziciondlis hatsé plagiocephalia (a., b.). CT-bdl rekonstrualt, 3D

nyomtatoval készitett koponyamodell az ortézissel (c., d).
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Az egyes varrat synostosisok miitéti megoldasai kozé masfél évtizede keriiltek be
minimal invaziv megkozelitéssel az endoszkop asszisztalt mitétek. Ezek soran kis
bérmetszésbol, endoszkdpos kontroll mellett torténhet az elcsontosodott varrat reszekcioja.
Ezaltal elvileg megsziinik az ¢lettani novekedési irdnyokba torténd fejlodés gatja. A
megfelelé kozmetikai eredmény eléréséhez koponya ortézis viselése sziikséges legalabb fél
éven keresztiil. A megfeleld hatas eléréséhez a mutétet koran, akdr mar két honapos korban
javasolt elvégezni. Ebbdl kovetkezden a koponya novekedési iitemét kihasznalva az ortézis
adott esetben tobbszori cseréjére is sziikséges lehet (17). A metopias varrat elcsontosodasa

esetén Magyarorszagon el0szor alkalmaztunk endoszkopos synostectomiat (11. abra).

11. abra. Endoszkdopos metopias synostectomia mutéti képe (a.), illetve

trigonocephalia axialis CT felvétele (b.).

190.0 mm

A szindromas korformak mitétjei sordn individualisan hatarozzuk meg a miitéti

technikat, illetve az operaciok sorozatat, szem el6tt tartva a decompressio elsédlegességét.

3.1.3. Osszefoglalas

Figyelembe véve az agy folyamatos fejlodését, mely aranyaiban az elsé két életév
soran a legkifejezettebb (16), logikusnak latszott a korai miitétek bevezetése. Fontos volt
azonban azt is szem el6tt tartani, hogy a tal korai beavatkozas a miitétek alatt elkeriilhetetlen
vérveszteség miatt katasztrofalis hemodinamikai kovetkezményekkel jarhat. Emellett
amennyiben két honapos kor alatt torténik meg a beavatkozas, ugy a korai ujracsontosodas

veszélye nagy, illetve a fejlodé immunrendszer ekkor a legsebezhet6bb. A koponyaliri
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nyomasfokozodas radioldgiai, illetve klinikai tiinetei atlagosan mar egy éves kor kortil
megjelenhetnek, igy a koponyacsontok belfelszinén észlelhetd un. eziistveretesség miatt a
durasériilések esélye nagyobb, illetve a csontok képlékenysége is jelentdsen csokken. Az
endoszkopos synostectomidk elterjedésének hatart szab a koltséges, tObbszor cserélendd, tobb

honapig vagy akar egy évig is viselend6 koponyaortézis sziikségessége.
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3.2. Gyermekkori kozponti idegrendszeri daganatok idegsebészeti ellatasa

3.2.1. Klinikai epidemiologiai vizsgalatok

A Magyar Gyermektumor Regiszter 1971-es l1étrehozasa o6ta szolgal a klinikai adatok
gyljtéhelyé¢iil. A kozponti idegrendszeri daganatok szisztematikus feldolgozasa a
rendelkezésre 4ll6 adatok alapjan azonban csak az 1989-es ¢évtdl valt lehetové. A
gyermekonkologiai ellatds hazdnkban mintegy 10 centrumban torténik, az ide bekeriild
gyermekek korabban nem feltétleniil keriiltek idegsebészeti kozponttal kapcsolatba, igy
regisztracids problémak miatt pontos epidemiologiai adatok nem alltak rendelkezésre. 1989-
tol az idegsebészeti osztalyok bekapcsoloddsa az adatszolgaltatdsba lehetdévé tette a
betegadatok ilyen irdnyu Osszegyljtését. Az Orszadgos Gyermekonkoldgiai Halozat és az
Orszagos Idegsebészeti Tudomanyos Intézet 1989-2001-as adataibol 844, 15 év alatti
agydaganatos beteg adatait dolgoztuk fel, ami a 3.188 Osszes daganatos beteg 26,5%-a
(21,22). Ez aranyaiban a masodik leggyakoribb daganatféleségnek bizonyult, csak a
leukémiak elézték meg 28,4%-al. A tumorok incidencidjanak megoszlasat a 12. abran

tiintettiik fel (21).

12. abra. A gyermekkori daganatos megbetegedések megoszlasa Magyarorszagon 1989-2001
kozott (Orszagos Gyermektumor Regiszter).
carcinoma__egyéb ritka

daganat
1%

retinoblastoma
2%

majdaganat

csirasejttumor
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vesetumor

5% periférias

idegtumor

10%

csonttumor
5%

lagyrész szarkoma
6%
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A kozponti idegrendszeri daganatokat szdvettani tipus szerint iS megvizsgaltuk, az
astrocytaer daganatok fordultak el leggyakrabban, 35,4%-ban. Az ependymomak 10%-ban, a
medulloblastoma/PNET csoport 23,2%-ban fordult eld. Utdbbi szovettani kategoriakat a
WHO ajanlésa alapjan egy csoportba tartozonak tekintettiik (23). A maradék 31.4% a tobbi
szdvettani csoport kozott oszlott meg (13. abra) (21).

13. abra. A kozponti idegrendszeri tumorok szdvettani megoszlasa.

egyéb; 31,40%

ependymoma;
10%

Az incidencia éves alakulasat a Kozponti Statisztikai Hivatal népességi adataira
vonatkoztatva szamoltuk ki (24). A korspecifikus incidenciat harom korcsoportban, 0-4 éves
kor, 5-9 éves kor, illetve 10-14 éves kor kozott kiilon is vizsgaltuk. Az incidencidban
kialakulo valtozasokat linearis regresszioval és t-probaval ellendriztiik. A fit/lany arany
1.22/1 volt. Az életkorra standardizalt éves incidenciat a 14. abra tartalmazza. 1989-ben az
incidencia 32,82 volt 1 milli6 lakosra vetitve, mig 2001-ben ez a szam mar 39.68-nak
bizonyult. Az atlagos kozponti idegrendszeri tumor incidencia 35,2 volt. Ez a szam
meghaladja az eurdpai atlagot (25,26). Az életkorra specifikus incidencia a 0-4 éves korig
terjedé korcsoportban volt a legmagasabb, 3.93/100000 gyermek. Ezt az 5-9 éves csoport
kovette 3,63 esettel, mig 10-14 éves korosztilyban ez a szdm 2,8 esetet jelentett 100000
gyermekre vonatkoztatva (15. abra).
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14. abra. A gyermekkori agydaganatok ¢€letkorra standardizalt incidenciajanak éves alakulésa.
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15. abra. Az agydaganatok korcsoportokra specifikus incidencidja.
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A gyermekkori primer agydaganatok incidencidja az irodalmi adatok alapjan is
emelkedd tendenciat mutat (25-28). Az éves emelkedés 1.3% volt. Az Osszes gyermekkori

daganatos megbetegedés szazalékos megoszlasat tekintve egyértelmii, hogy a magyarorszagi
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kozponti idegrendszeri daganatok relativ frekvenciaja magasabb mas orszagokéval 6sszevetve
(26,5% vs. 15-20%) (25,26,27). A németorszagi adatok hasonld moddszerrel és hasonlo
id6intervallumban keriiltek feldolgozésra, igy ez a klasszifikaciobdl esetlegesen fakado
eltérések ellen szol (26). Szovettani csoportokra lebontva egyediil az astrocytomék esetében
figyelhettiik meg szignifikansan az incidencia emelkedését, ami 5 évre szamolva 2,3% volt.
Annak ellenére, hogy a hisztologiai leletet tekintve az astrocytoma a leggyakoribb, relativ
gyakorisaga 10-20%-al alacsonyabbnak bizonyult, mint a nemzetk6zi adatokban (26). A
masik két f6 csoportban az alacsonyabb esetszamok nem tették lehetévé az esetleges
valtozasok értékelhetd feldolgozasat, azonban az ependymoma relativ gyakorisaga

megegyezett az 0sszehasonlitasul vett orszagokban észlelttel (26).

3.2.1.1. Az elso életévben el6forduld daganatok

Az els6é életévben eléforduld agydaganatokrol nemzetkdzi viszonylatban is kevés
epidemioldgiai és klinikai adat all rendelkezésre. A historikus irodalmi adatok alapjan a
supra-infratentorialis lokalizaci6é aranyai, illetve az agyon beliili eloszlas is nehezen volt
leirhat6 (29,30). Az (ir kitoltésére az OITI Gyermekosztalyanak 1728 beteg adatait tartalmazo,
1954-1995 kozotti 40 éves anyagat dolgoztuk fel. A CT bevezetése eldtt (1984) minddssze 32
beteget talaltunk, mig az azt kovetd 11 évben 723 kezelt betegbdl 51 esett az egy éves kor ala.
Tekintettel a diagnosztikus, kommunikaciés nehézségekre ezen 51 gyermek adatai

szolgaltattdk a tovabbi feldolgozas alapjat.

A betegeket harom korcsoportra osztottuk. Két honapos korig 0jsziilottre, 2-12 honap
kozott csecsemodre és az 1-16 éves korig terjedd ¢letszakaszt pedig egyszerlien csak
gyermekkorra. Az 0jsziilottkori és csecsemOkori daganatok eléforduldsi aranya 6% volt. A
nemek eloszlasa csaknem megegyez6é volt enyhe fit dominanciaval (30/21, 58%), mely az

yjsziildttkorban markansabban jelent meg (63%).

Az infra- és supratentorialis lokalizaci6 mind a csecsemd, mind a gyermekkori
csoportban megegyez6 volt. Az axialis és hemisphaerialis eloszlasban sem talaltunk érdemi
kiilonbséget. A szOvettani tipusok megoszlasa soran lényeges kiilonbség figyelheté meg az
ujsziilottkori és a csecsemdkori esetek kozott. Eldbbiekben a malignus formak csaknem
100%-ban, mig utobbiban 53%-ban fordultak eld. A teljes beteganyagot tekintve a

gyermekkori agydaganatok 43%-a malignus. Gyermekkorban az alacsony gradusu glioma,
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malignus glioma, medulloblastoma volt az el6fordulasi gyakorisagban a csokkend sorrend.

CsecsemOkorban a malignus glioma megeldzte a low grade gliomékat.

A Dbetegek 85%-ban craniotomiat végeztiink, mig a gyermekek 15%-a bizonyult
inoperabilisnak. Palliativ megoldasként 21%-ban keriilt sor shunt beiiltetésére az inoperabilis
csoportban. Az operalt gyermekek esetében ez az arany 12% volt. A csecsemdk 20%-a, az

ujsziilottek 33%-a igényelt shunt-6t (16. dbra).

16. abra. A shuntmiitéten atesett gyermekek megoszlasa az operdlt és nem operalt

csoportokban

35%
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20%
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10% -

5% -

0% -
gyermekek csecsemOk Ujsziilottek

Sebészi vélemény alapjan a betegek 70%-aban a daganat teljes eltavolitasra keriilt,
mig a szubtotalis és részleges reszekcio 22, illetve 5%-ban fordult el6. Biopsziat a gyermekek
3%-ban végeztiink. A csecsemokori betegek 94%-aban tortént mitét. A radikalis reszekcio
50%-os volt, mig a szubtotalis, illetve parcialis reszekcid 43 és 7% volt. Az 6t ujsziilott direkt

miitéten esett at, 3 esetben sikeriilt radikalis miitétet végezni, mig két esetben szubtotalis

reszekceio tortént (17. abra).
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17. abra. A sebészi eltavolitas mértékének eloszlasa az egyes korcsoportokban.
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A sebészi mortalitds, melyet a miitétet kovetd két honapra viszonyitottunk a
gyermekekre vonatkozoan 5%-osnak, a csecsemdkre szamitva 13%-osnak bizonyult. Mind az
Ot Ujsziilott legalabb 2 hénappal talélte a beavatkozast. A tumorok halalozési aranya eltérd
volt a lokalizaciotol fiiggéen. A gyermekkori csoportban az axialis daganatok halalozasa 10%
volt szemben a hemisphaerialis tumorok 6%-aval. Csecsemdkorban ez arany 14/22%-nak
bizonyult (18. abra).

18. ébra. A haldlozas megoszlasa a lokalizaci6 szerint.
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Vizsgalatainkban a gyermekkori agydaganatok incidenciajat az elsd életévben 6%-
osnak taldltuk. A modern képalkotd vizsgalatok bevezetésével az éves el6fordulas
megduplazodott, jelenleg az egy éves kor alatt felfedezett agydaganatok szdma négyszerese a
korabbiaknak, igy megallapithatjuk, hogy a csecsemdkori agydaganatok nem tartoznak a ritka
daganatféleségek kozé. Az axialis és féltekei eloszlast megegyezonek talaltuk csakagy, mint a
supra- és infratentorialis eloszlas aranyat. Mig 1969-ben az agydaganatos csecsemdk 40%-a
volt operalhatdo (31), addig anyagunkbol megallapithatdo, hogy, hogy a gyermekkori
agydaganatok miitétje 85%-ban kivitelezhetd, csecsemdkorban ez 94%-ot is elér. Figyelembe
véve a fejlodd idegrendszer sériilékenységét, megallapithatd, hogy egy éves kor alatt a
legtobb pozitiv eredményt ado kezelési modalitas a lehetdség szerinti radikalis miitét, hattérbe

szoritva ebben a korcsoportban az egyéb onkotherapias lehetéségeket (32).

3.2.1.2. Kozponti idegrendszeri metasztazisok gyermekkorban

Gyermekkorban a primer agydaganatok mellett a metasztazisok is megjelenhetnek a
kozponti idegrendszerben. Ezek eldforduldsa ardnya messze elmarad a felndttkorban
észleltektol (33). Sajat megfigyeléseink alapjan is az intracranialis mutétetek biztonsagossaga
nbtt, ezért a nem kozponti idegrendszeri daganatok idegrendszeri manifesztacioja
incidenciajanak és tulélésének ismerete elengedhetetleniil sziikséges a diagndzis utan
megsziletd terdpids algoritmus kialakitdsahoz. Az agyi attétek megjelenésével a kezelési
lehetségek besziikiilnek és a prognozis is rosszabbra fordul (34-36). A betegek szama eleve
alacsony, illetve a megjelent kevés kdzlemény is csak korlatozott lehetéséget nyujtott a pontos
incidencia felmérésére és a lehetséges kezelési terv kialakitasara (36-46). A hianyzo,
klinikailag relevans informaci6 megszerzésére a SOTE Il. sz. Gyermekklinika
gyermekonkologusaival egyiitt feldolgoztuk a 18 ¢év alatti daganatos megbetegedések
képalkot6 vizsgélata nem rutinszerlien tortént, azok a betegek keriiltek bevonasra, ahol a CT
¢s/vagy MRI a klinikai tiinetek mellett igazolta az 4ttét diagnozisat. 1989 és 2002 kozott 406
nem kozponti idegrendszeri szolid tumoros beteg adatai keriiltek feldolgozasra. Koziilik 14
(3,4%) esetben volt a kdzponti idegrendszer is érintett. Kilenc (2,2%) betegnél hematogén
metasztazis alakult ki, mig 5 beteg (1,0%) esetében direkt raterjedést diagnosztizaltunk. Az 1.

tablazat a betegek primer daganatainak szovettani megoszlasat tartalmazza.
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1. tablazat. A kozponti idegrendszeri érintettség a kiilonb6zé nem idegrendszeri daganatok

eseteiben.
Betegek szama Hematogén attét Direkt tumorterjedés

Lagyrész sarcoma 50 2 3
Neuroblastoma 50 3 1
Ewing sarcoma 47 3 -
Non-Hodgkin lymphoma 51 1 -
Hodgkin lymphoma 56 - -
Osteosarcoma 96 - -
Retinoblastoma 10 - -
Wilms tumor 11 - -
Carcinoma 17 - -
Csirasejtes tumor 13 - -
Egyéb 5 - 1
Osszes daganat 406 9 5

Hematogén attétet lagyrész sarcoma, neuroblastoma, Ewing sarcoma és non-Hodgkin
lymphoma eseteiben észleltiink, mig a direkt tumorterjedés kovetkeztében kialakuld kdzponti
idegrendszeri érintettséget mindossze lagyrész sarcoma, neuroblastoma és chordoma
eseteiben tapasztaltuk. A primer tumor diagnozisakor az atlagéletkor 7,4 év volt (median
5,77;0,9-15,9). A metasztazis kialakulasa és a kezdeti diagnozis kozott eltelt id6 13,8 honap
volt (median 7,5;1-38,7) a hematogén eredetti attéteknél, mig a direkt raterjedés eseteiben 7,0
honap (median 0;0-35,4). Az attét mar jelen volt a kezdeti diagnozis felallitasakor 1
hematogén ¢és 4 direkt raterjedés esetében. A hematogén 4ttét megjelenésekor a primer
folyamat minddssze 2 esetben volt kontrollalt. Ot esetben multiplex volt az attét. Hét beteg
esett at mitéten kiilonb6zd kezelési modalitdsokkal kombinaltan. Az Osszes attétes beteg
meghalt. Tizenharman a tumor progresszidja, egy beteg pedig szepszis kovetkeztében hunyt
el. Az atlagos talélés a kozponti idegrendszeri érintettség diagnodzisat kovetden 10,4 honap
volt (median 6,1;0,4-44,8). Ez 15,9 (median 14,1;1,1-44,8) honap volt a direkt raterjedés
eseteiben, mig a hematogén szoérasnal 7,4 (median 4,5;0,4-19,6) honapot jelentett. Az 1 éves
talélés 43% volt. A kozponti idegrendszeri attétes betegek atlagos tulélése Kaplan-Meier
szerint szignifikansan rovidebb volt, mint anélkiil (19. abra), annak ellenére, hogy a sebészi

beavatkozas kovetkeztében mortalitds nem fordult el6.
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19. abra. Kaplan-Meier szerinti talélési gorbe (Hauser P, Jakab Z, Lang O, Kondas O, Miiller
J, Schuler D, Bognar L, Garami M. Incidence and survival of central nervous system
involvement in childhood malignancies: Hungarian experience. J Pediatr Hematol Oncol
2005;27:125-8.)
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Az atlagos tulélés azokndl az attétes betegeknél szignifikansan hosszabbnak bizonyult
(p=0,04) akiknél a metasztazis mar a diagnozis felallitasakor is ismert volt (18,6 honap,
median 14,4;5,1-44,8 vs. 5,9 honap, median 7,2;0,4-19,5). A hematogén és direkt raterjedéses

betegcsoportok tilélésében szignifikans kiilonbséget nem tapasztaltunk.

A kozponti idegrendszeri attétek szdma magasabb lehet az altalunk észleltnél, hiszen
rutinszerien nem tortént kozponti idegrendszeri képalkotd diagnosztika az Osszes tumoros
betegnél. Eseteinkben igy csak a tlinetképzd megbetegedések szerepeltek. Adataink
lényegesen nem térnek el a nemzetkozi irodalomban leirtaktol (38-43). A tulélési gorbéink a
nemzetk6zi irodalomban fellelteknek megfeleléen alakult (39,42,43). A kézponti idegrendszer
kozvetlen kozelében a direkt raterjedéssel szamolni kell. A hematogén metasztazis
onmagaban ritka, altalaban mar csak a betegség disszeminalodasakor kell gondolni ra. A
hematogén attétek anyagunkban nem mutattak semmilyen predilekcids elrendezédést. A
kozponti idegrendszeri érintettség esetén az atlagos tulélési id6 rovidebb. Direkt raterjedéskor
a talélés hosszabb, mint hematogén szoéras esetén, ennek oda valdszinlien a korabbi
diagnozisban keresendd. Anyagunkban nem volt olyan specifikus kezelési algoritmus, mely
javitotta volna a tulélést. A multidiszciplinaris megkdzelités javithatja azt korai felismerés

esetén A kezelés 6 eset kivételével sebészettel kombinalt volt. Egy betegnél semmilyen
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kezelés nem tortént. Adataink alapjan vildgos, hogy a kozponti idegrendszeri attét
amennyiben sebészileg eltavolithatd, gy gyermekkorban egyértelmti miitéti indikaciot képez

az altalanos allapot fliggvényében (47).

Vizsgalataim egyértelmiien ravilagitottak arra, hogy a gyermektumor regiszter mellett
a gyermek agytumor bank létrehozasa elengedhetetlen a klinikai epidemioldgiai ¢és
onkologiai, illetve az alapkutatasok eredményeinek Osszehangolasahoz. A 2006-0s
megalapitds o6ta szdmos nemzetkdzi munkacsoporttal sikeriilt kooperacidt kiépiteniink. Ok
alkalmasnak talaltak minket a kollaboracidra. Ebb6l a kapcsolatbdl tobb, neves folyoiratban
jelent meg tarsszerz0s kozlemény. A mintdk biztositdsa alapja volt a munkanak, de a

cikkekben leirtakat nem tekintjiik sajat tudomanyos eredményiinknek.

3.2.2. Superciliaris feltaras, frontolateralis kulcslyuk craniotomia

A frontobasalis és suprasellaris régié tumorainak valamint az agyalapi aneurysmak
miitéti kezelésére széleskoriien alkalmazzak vilagszerte a frontolateralis, minimalisan invaziv
craniotomiat (48-55). A superciliaris feltarasbol végzett kulcslyuk craniotomia nagyszerti
alternativaja ezeknek a megnyitasoknak (56) melynek szinoniméajaként a supraciliaris vagy
supraorbitalis jelz6 is megjelenik az egyes leirasokban. Ez a mikrosebészeti feltaras kivalod
extracerebralis atraumatikus megkdzelitést biztosit a frontalis koponyaalapra €s a parasellaris
feltarast 0sszesen 28 alkalommal alkalmaztuk 27 betegnél 1998 és 2004 kozott (2. tdblazat). A
betegek atlagéletkora 10 év (1-16 év), illetve a fit/lany arany 11/16, az atlagos kovetési id6 26
honap (2-72 honap) volt.
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2. tablazat. A supraorbitalis craniotomian atesett gyermekek klinikai adatai.

esetszam  életév/nem szovettani lelet oldal lokalizacio reszekeid szovédmény
1 11,5/lany arachnoidalis cysta B Sylvius arok fenesztracio
2 14,5/1any JPA B chiasma teljes
3 14/fia craniopharyngeoma J suprasellaris teljes
4 9,5/lany craniopharyngeoma J suprasellaris szubtotalis sebfertdzés
5 10/1any hypothalamus astrocytoma B suprasellaris szubtotalis
6 10,5/fin JPA J chiasma szubtotalis
7 8/fin dermoid J hypophysis nyél teljes
8 8/lany arachnoidalis cysta J frontobasalis fenesztracio
9 16/lany arachnoidalis cysta J Sylvius arok fenesztracio
10 9/lany craniopharyngeoma J suprasellaris teljes
11 1/lany neuroblastoma attét J frontobasalis teljes
12 3/fin PNET J suprasellaris teljes
13 8,5/lany teratoma B suprasellaris teljes
14 13/fia craniopharyngeoma J suprasellaris szubtotalis
15 2/fia JPA J chiasma szubtotalis
16 6,5/lany liquor fistula B olfactorius arok a fistula nehezen volt feltarhatd
17 10,5/fin epidermoid B cisterna ambiens teljes
18 T/lany JPA J nervus opticus-chiasma szubtotalis
19 16/fia fibrosus dysplasia B frontalis szubtotalis frontalis sinus sériilés
20 13/fia epidermoid J frontobasalis teljes
21 9,5/lany neurocytoma J suprasellaris teljes
22 10/lany hypothalamus hamartoma J suprasellaris szubtotalis
23 10/lany epidermoid B parasellaris teljes frontalis sinus sériilés
24 6/lany ganglioglioma B intra-, suprasellaris teljes
25 5,5/lany JPA J chiasma-hypothalamus szubtotalis
26 14/fia LGG B hypothalamus szubtotalis
27 15/fit LGG B nervus opticus szubtotalis frontalis sinus sériilés, latasromlas
28 16/fit craniopharyngeoma J suprasellaris szubtotalis recidiva

JPA: juvenilis pilocytas astrocytoma, B: bal, J: job, LGG: low grade glioma

3.2.2.1. Sebészi technika

Az intratrachealis narko6zis utan a gyermek fejét patko, vagy Mayfield-fejtartoban
rogzitjik. A nyakat kissé megemeljiik és a fejet 10-45 fokban az ellenoldal felé forditjuk a
patholdgiatol fiiggden. Ebben a helyzetben lehetévé valik a homloklebeny retrakcidja. A
bérmetszést a szemoldok felsd szélében ejtjiikk a pupillatél egészen az os frontale processus
zygomaticusdig. A metszést kissé dontve végezziik, parhuzamosan a szemdldok hagymaival
elkeriilendé a mitét utani alopeciat. Ezt kovetden feltarjuk a pericraniumot, majd a fasciat
lebenyszertien valasztjuk le a konnyebb zaras és a periorbitaval vald kapcsolat megmaradéasa
érdekében. A feltaras elkeriili mind a nervus supraorbitalist, mind a nervus facialis frontalis

agait. Altaldban ezek a hatdirok megengedik a sinus frontalis megkimélését, ami
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gyermekekben még nem fejlodott ki teljesen. A feltarast horgokkal tarjuk nyitva. Ezt
kovetéen a kulcslyuknak megfeleléen, néhany mm-rel a frontosphenoidalis sutura felett
furatlyukat helyeziink fel és a dura levalasztasa utan altalaban 25-35*15-25 mm-es
craniotomiat készitiink. Gyorsfuroval elfirva az os frontale belsd lemezét és az orbitatetd
egyenetlenségeit a feltdrds jelentésen megnagyobbithatd. Az os frontale kiilsé lemezét

megtartjuk a megfeleld posztoperativ kozmetikai hatas elérése céljabol (20. abra).

20. éabra. Superciliaris feltaras és frontolateralis craniotomia. Bal oldalon a miitéi fektetés,
kozépen a tervezett bérmetszés €és craniotomia, mig jobb oldalon a feltart koponya illusztrativ
képe lathato (Jallo GI, Suk I, Bognar L. A superciliary approach for anterior cranial fossa

lesions in children. Technical note. J Neurosurg (Pediatrics) 2005;103:88-93.)

Suprtbial

Segracebital 0
(lateral be)

A durat félhold alakban nyitjuk meg basis felé esd alappal. A cisterndk megnyitasaval
elegendd liquor bocsathatd le az agy relaxacidja elérése céljabol. Minimalis retrakcioval a
homloklebeny elemelheté. A mitét utdn vizmentes durazarast végziink, amennyiben
szlikséges plasztikaval, ragasztassal kiegészitve. A sinus frontalis megnyilasa esetén annak
izommal, sziikség esetén csontcementtel és ragasztoval torténd zarasa ajanlott. A csontlebenyt
kis lemezekkel vagy kis furatlyukak felhasznaldsédval nem felszivodo fondllal rogzitjiik. A
csonthartyat felszivodo varratokkal egyesitjiik €s a bort két rétegben intracutan zarjuk (21.

abra).
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21. é&bra. A superciliaris frontolateralis craniotomia mitéti Iépései. Az izolalas (a.), a
bérmetszés (b.), a craniotomia (c-d-e.) utan elfurjuk az os frontale belsé lemezét (f.).
Duranyitas utan liquort bocsatunk le (g-h.). A visszahelyezett csontlebeny (i.) és az intracutan
bevarrt seb (j.), majd a harom honap mulva készitett fotd, mely a kozmetikai eredményt

demonstralja (k.).

A leggyakoribb pathologia, mely miatt ezt a feltérést valasztottuk az optico-
hypothalamicus rendszer daganataibol keriiltek ki, Osszesen nyolc betegnél (30%) (3.

tablazat).

32



dc_1185 16

3. tablazat. A mutétek indikacioit képezo pathologiak.

Diagnozis Betegek szama (%)
arachnoidalis cysta 3(11)
craniopharyngeoma 4 (15)
hypothalamus-opticus rendszer tumora 8 (30)
hypothalamus hamartoma 1(4)
neuronalis tumor 2 (7)
epidermoid/dermoid 4 (15)
egyéb 4 (15)
liquor fistula 1(4)

0sszesen 27

A betegek az intenziv osztidlyon egy napot toltottek, az atlagos kérhazban toltott 1do
5,2 nap (2-31 nap) volt. Egy beteg sem igényel transzfuziot. A feltaras a frontobasalis
liquorfistula (16. eset) esetében az ellatast lehetové tette, de magat a duralis defektust nem
sikeriilt 1atotérbe hozni. A tdbbi betegnél a feltards adekvat volt. Osszesen néhany minor
komplikdciot észleltiink. Egy betegilink (27. eset) latasélessége csokkent a beavatkozas utan,
de az alapbetegség opticus glioma volt. Egy alkalommal jelentkezett sebgyogyulasi zavar,
mely ellatast igényelt (4. eset). Hairom gyermeknél nyilt meg a sinus frontalis, ellatdsuk nem
okozott semmiféle posztoperativ szovodményt. Egy gyermeknél sem Iépett fel alopecia a
szemoldokben. A kozmetikai eredmények kivaloak voltak az Gsszes beteget illetéen, illetve a
hozzatartozok véleménye szerint is. A seb 6-8 hétig volt lathatd, 3-6 hoénap mulva
gyakorlatilag észrevehetetlenné valt. Sorozatunkban haldleset nem fordult eldé. Sem

intracranialis vérzést, sem a feltarashoz kapcsolodo neurologiai deficitet nem tapasztaltunk.

Az eliilsé koponyagddor €s a sellaris régié mitétjeihez az évtizedek soran kiilonb6zo
feltarasokat vezettek be (61,62). Az attorést Perneczky Axel (56), munkassaga hozta meg, aki
meghonositotta a kulcslyuk koncepciot az idegsebészetben. Magyarorszagon Czirjak Sandor
végzett ezen a terlileten uttoré6 munkat (49,63,64). A minimdlisan invaziv, kulcslyuk
koncepci6 alapvetései kozé tartoztak azok a megfigyelések, melyek szerint a feltarastol
tavolabb esO képletek szélesebb latészogben vizualizalhatok, illetve akar az ellenoldali

struktarak is latotérbe keriilhetnek. fgy a felszinkozeli laesiok legaldbb akkora feltarast

crer
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akar kisebb megnyitas is elegendd. A frontalis basis és a sella koriili régi6é anatomidja idealis
ennek az elképzelésnek a megvaldsitasara. Szamos modozata alakult ki ennek a
megkdzelitésnek (49,50,55), de mindegyiknek az a célja, hogy optimalis feltarast biztositson a
mitéti biztonsag veszélyeztetése nélkiil. A feltaras a klasszikus pteryonalis craniotomia
modifikacioja (49,52,53,55). Minimalis csontos nyitassal biztonsagos miitétet tesz lehetévé a
frontalis basison ugy, hogy az agy nem igényel eltartast. 1998 és 2004 kozott 27 betegen
bizonyitottam a modszer gyermekkori alkalmazhatdsagat. Esztétikailag kivaldo eredménnyel
jar, az arteria temporalis superficialis és a nervus facialis frontalis dgai megkimélhetdek
csakugy, mint a supraorbitalis arteria és ideg is. A régio vérellatasa kivalo, igy a sebgyogyulas
gyors. Egy furt lyuk felhelyezésével csokkenthetd a hegesedés és az agy is kell6en védett. A
feltaras a patoldgianak megfeleléen modosithatd (22. abra), megfeleldé mindségli bajonett

miiszerekkel, illetve adott esetben endoszkop asszisztalasaval széleskoriien alkalmazhato (56).

22. abra. Az orbitakeret ¢s tetd en-bloc kiemelhetd specialis patholdgia kapcsan.

3.2.2.2. A tuber cinereum szimptoémas osteolipomaja

A superciliaris frontolateralis feltaras lehetdvé teszi a hypophysis nyél és a
hypothalamus kérnyék biztonsagos megkozelitését, illetve az ott torténd sebészi manipulaciot.
Az altalam gyermekekre adaptalt megkozelitéssel tavolitottam el a tuber cinereum klinikai
tiineteket okozo, osteolipomajat (57). Az intracranialis lipomak kongenitalis malformacioknak
tekintendok. Az osteolipomék abban kiilonboznek téliikk, hogy a centralis lipomatosus rész
koriil periféridsan csontos szovet talalhato, jellemzbéen a suprasellaris és interpeduncularis

régioban. Az ebben a lokalizacidban elhelyezkedd lipomak irodalmi adatok szerint 42%-a
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osszifikaloédik (65). Az esetek legnagyobb része nem tiinetképzé (66). Egy nyolc éves
lanygyermeknél emléndvekedés mellett emelkedett progeszteronszintet €s jobb oldali 5 cm-es
ovariumcystat diagnosztizaltak. A koponya MRI-n a hypophysis ny¢l jobb oldalanal a tuber
cinereumtol a jobb corpus mamillare-ig terjedd lipomaszerli tumor igazolodott. Jobb oldali
superciliaris frontolateralis feltarasbol a hypothalamustdl elvalaszthatéan, a kornyezd
perforatorok megkimélésével a tumor eltavolithatd volt. Mind a chiasma, mind a hypophysis

ny¢l intakt maradt (23. dbra).

23. abra. A bal oldali oszlopban a preoperativ nativ T1 sagittalis, axialis, coronalis MRI

felvételek lathato, mig a jobb oldali oszlopban ezek posztoperativ megfeleldi.
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A posztoperativ szak a prolaktinszint enyhe, atmeneti emelkedésétél eltekintve
eseményteleniil zajlott. A két honap mulva elvégzett hasi UH az ovarium cystajanak teljes
eltinését igazolta, illetve az emlondvekedés is megallt. A szovettani vizsgalat centralisan érett
zsirszovetet igazolt, melyet kotdszovetes hiivelyben csontos héj vett koriil. Az osteolipomak
feltételezhetéen a ductus craniopharyngealis mesenchymalis boritasdnak elemeibdl
szarmaznak, igy eltérnek a meningealis lipomaktol (67,68). A specifikus lokalizacio pedig a
kiilon entitdsként torténd leirdst magyaradzza. A tuber cinereum osteolipomaja altaldban nem
okoz tiineteket. Esetliink az elsd leirt endokrinoldgiai eltérésekkel jard beteg volt, akinél
feltehetden a hypophysis nyélre torténé nyomas allhatott a tlinetek megjelenése mogott.
Mindezekbdl kdvetkezik, hogy mitétet csak tiinetképzd esetben lehet indikalni. Tekintettel a
lokalizaciora, a minimalisan invaziv, kulcslyuk koncepciot kovetd superciliaris frontolateralis

craniotomia idealisan volt alkalmazhat6 (49,57,63).

3.2.3. Hatso koponyagddri tumorok eltavolitasat koveto liquorkeringési zavarok

A hats6 koponyagddri gyermekkori tumorok gyakran szovédnek hydrocephalussal
(69). A betegek nagy részének a korlefolyas soran sziiksége lehet valamilyen liquorelvezet6
beavatkozéasra. Tobb szerzd shunt beiiltetését ajanlja mar preventiven (70-72), de ez alsé
tentorialis beékelddéshez, illetve daganaton beliili bevérzéshez vezethet (73-75). Adott
esetben a hasiliregbe torténé metasztatizalodas is létrejohet (76), illetve a mitét utan a
liquorban marad6 vér elzarhatja a shunt-6t. Ennek részleges elkeriilésére a kamradrain
behelyezése is felmeriil alternativaként (74,77-80). A mult szdzad kilencvenes éveitdl
kezdédden az endoszkopos miitéti technikak elterjedésével a gyermekidegsebész kozosség
jelentds része a rutinszerli endoszkopos harmadik kamrai fenesztraciot javasolja és végzi a
triventricularis obstruktiv hydrocephalus megoldasara (81-83). Klinikai tapasztalataink
alapjan mi elsésorban a direkt tumoreltavolitast tartjuk célravezetOnek és a liquorelvezetd
miitétet csak akkor indikaljuk, ha a tumoreltivolitds Onmagaban nem rendezi a liquor
elfolyasat. Preoperativ steroidos dehidralast és sziikség esetén siirgdsségi kamradrain
behelyezést végziink gyakorlatunkban. Megvizsgaltuk, hogy melyek azok a tényezok, melyek
a posztoperativ hydrocephalus kialakulasara hajlamositanak, illetve feltartuk a miitétetek utani

shunt beiiltetéséhez vezetd klinikai faktorokat.
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3.2.3.1. Betegek ¢s moddszerek

Az 1990 és 2000 kozott 180 hatsd koponyagddri tumor miatt operalt gyermek adatait
dolgoztuk fel. A betegek atlagéletkora 7,4 év (3 ho-16 év), illetve 57%-uk fia volt. A
preoperativ diagnozist CT és/vagy MRI biztositotta. A reszekcido mértékét a miitéti leirds és a
posztoperativ képalkotok eredményei alapjan hataroztuk meg. Az utankovetés atlagosan 6,5
év volt (1-12 év). A posztoperativ szakban shunt beiiltetését vagy endoszkopos harmadik
kamrai fenesztraciot (ETV) igénylé betegek korcsoportok szerinti aranyat Fisher-féle egzakt
probaval hasonlitottuk Ossze. A relativ rizikot (RR) és a megfeleld 95%-0s konfidencia

intervallumot (CI) is meghataroztuk.

3.2.3.2. Eredmények

A betegek felvételekor 137 esetben (76%) volt hydrocephalus igazolhatd a képalkoto
vizsgalatokkal, ez 129 esetben (94%) az emelkedett intracranialis nyomas tiineteivel jart
egyiitt. A 43 nem hydrocephalusos betegbdl 7-nél jelent meg kamratagulat a miitéti
beavatkozast kovetden. A leggyakrabban el6forduld daganatféleség az astrocytoma volt
(n=74, 41,1%). Ezt gyakorisagban a medulloblastoma (39,4%, n=71), az ependymoma
(10,5%, n=19) és az egy¢b daganatok kovették (8,8%, n=16).

Tizenkét (6,7%) 12 betegnél kertilt sor shunt beiiltetésére a miitét utani 6 héten beliil és
16 esetben (8,9%) kés6i implantacio tortént (2-83 honap). A 16 kés6i beiiltetésen atesett
betegbdl 8 lokalis tumorkigjulds miatt igényelte a miutétet. Egyikiik a tumor reoperacioja
nélkiil kapta meg a shunt-6t, mig 7 esetben a kitjulas miatt a daganatot 1jbol megoperaltuk.
Két betegnél a reoperacio eldtt, mig 5-nél utana tortént a beiiltetés. A maradék 8 betegbdl
kettonél évekkel a shunt betiltetését kdvetden jelent meg a recidiva, melyet megoperaltunk.

Mindezek alapjan 3 f6 posztoperativ shuntcsoportot tudunk elkiiloniteni.

1. kdzvetlen posztoperativ shunt, n=12 (6,7%)

2. tumorrecidiva miatti shunt: n= 8 (4,4%)

3. egyéb késoi shunt, n=8 (4,4%) (4. tablazat)
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4. tablazat.

Az egyéb késoi shunt-0k klinikai adatai.

daganateltavolitas
¢életkor - beiiltetés kozott szovettan
eltelt ido
6 3 medulloblastoma
9 13 astrocytoma
6 2 medulloblastoma
7 10 glioblastoma
3 6 medulloblastoma
6 11 medulloblastoma
2 34 plexus carcinoma
3 83 astrocytoma

A 28 definitiv mitétet az egyszerliség miatt csak shunt-nek nevezziik a késdbbiekben
(26 ventriculoperitonealis shunt, illetve 2 ETV [1 kés6i]). Huszonhét (27/180, 14,9%)
betegnél keriilt sor kamradrain behelyezésére, 13 preoperativ (8,3%), 2 (1%) intraoperativ €s

12 (6,7%) posztoperativ alkalommal. A 27 betegbdl 11 kapott shunt-6t késobb.

A végleges liquorelvezetéshez vezetd tényezdket az egyes csoportokban kiilon
vizsgaltuk. A posztoperativ shunt-6t igényld betegek atlagéletkora alacsonyabb volt (5,5 év
VS. 7,9 év). A primer posztoperativ shunt-0s csoportban ez 5,6 év, a masodik, tumorrecidiva
miatt kezelt csoportban 5,2 év, mig a harmadik, egyéb kés6i csoportban ez az életkor 5,3
évnek bizonyult. A harom éves kor alatti gyermekek 31%-a igényelt shunt-6t, mig 3 éves kor
felett ez az ardny 12% volt, mely statisztikailag szignifikansnak bizonyult (p=0,0078,
RR=2,68, CI: 1,38-5,20). Ezek az aranyok az els6 csoportban 14% vs. 5% (RR=2,96, CI:
1,00-8,77), a masodik csoportban 14% vs. 2% (RR=6,90, CI: 1,73-27,53), a harmadik
csoportban 3% vs. 5% (RR=0,59, CI: 0,0-4,66) voltak.

Az egyes tumortipusoknak megfeleléen egyértelmii, hogy a legmagasabb beiiltetés
aranya az ependymomak esetén (n=7, 37%). Ezt egy kevert csoport (n=4, 25%, plexus
carcinoma, glioblastoma, teratoma, medulloblastoma) koveti. A legalacsonyabb a shuntigény
az astrocytomds betegekben (n=5, 7%). Az aranyok szignifikansan kiilonboztek (p=0,007)

ezekben a csoportokban. A koézvetlen posztoperativ csoportban a shunt beiiltetési arany
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szintén az ependymomads csoportban volt a legmagasabb (11%). Ezt a medulloblastoma (8%)
majd az astrocytoma (3%) kdvette. A tumor recidiva csoportjaban ez az arany 26% volt az
ependymomaknal, 3% a medulloblastoméknal és 1% az astrocytomak esetén. A tendencia

hasonl6 volt a 3 éves kor alatti csoportban is.

Huszonegy (15%) preoperativan is hydrocephalusos beteg kapott shunt-6t, mig 7 olyan
beteg (16%) igényelt tartds liquorelvezetést, akinél a miitét elétt nem volt kimutathatd
kamratagulat (p=1,0000, RR=0,94, CI. 0,43-2,06). Amennyiben csak a primer shunt-oket
vessziik figyelembe az aranyok kozelitenek a szignifikanshoz (n=12 [8,7%] vs. 0, p=0,072). A
primer shunt-6s6k mindegyike hydrocephalusos volt felvételekor, csakiugy, mint a recidiva

csoportban (n=5, 63%), illetve a kés6i csoportban is (n=4, 50%).

A 43 kompenzalt agyvizkeringéssel rendelkezd beteg koziil 4 volt 3 évesnél fiatalabb.
Szovettanilag 44%-ban astrocytoma, 32%-ban medulloblastoma, 19%-ban egyéb tumor, mig
5 %-ban ependymoma fordult eld kozottiik. Hairomnal meningitis zajlott. Hét beteg kertilt
koziilik shuntmiitétre (16%), 3 medulloblastoma, illetve 1-1 ependymoma, glioblastoma,
astrocytoma ¢és plexus carcinoma volt a szovettani megoszlas. A harom meningitises

gyermekbol egy 1 évesnek valt sziiksége shunt-re.

Szazotvennégy (85%) beteg esetében volt érintett a kozépvonal, koziilik 16% keriilt
shuntmtétre (n=24, 11 primer [7%], 7 recidiv csoport, 6 késéi) (RR=1,01, CI: 0,38-2,68). A
primer csoportban a daganat az esetek 92%-ban érintette a k6zépvonalat (n=11), mig 8%-ban
(n=1) nem. A shunt beiiltetési arany 75% (n=6) vs. 25% (n=2) volt a recidiva csoportjaban,
mig a kés6i csoportban 88% (n=7) vs. 12%-nak bizonyult (n=1). Tizenegy betegnél a daganat
csak a kisagyi féltekére korlatozodott, egyikiiknél sem volt sziikség késobb shunt betiltetésére.
A betegek 67%-at (n=7) pilocytas astrocytoma miatt operaltuk, mig a maradék 34% (n=4)
szOvettani lelete medulloblastoma volt. A kiilonb6z6 lokalizédcidban 1évé tumoros betegek
shuntigénye kozott nem volt szignifikans kiilonbség. A tumorreszekcid mértékét illetdn azt
tapasztaltuk, hogy a részleges daganateltavolitas eseteiben (18%, 8-5-5%), szemben a teljes
tumoreltavolitassal (14%, 6-4-4%), a shuntigény nagyobb volt. A kiilonbség nem bizonyult
szignifikansnak (p=0,41, RR=0,76, CI: 0,39-1,50). Az eltérés nagyobb volt azoknal az
astrocytomds betegeknél (11% vs. 4,3%), ahol csak részleges eltavolitas tortént a teljessel

szemben (RR=0,38, CI: 0,07-2,15).
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Tizenharom betegnél (7%) alakult ki liquorcsorgas, koziilik 4-nél keriilt sor
shuntmiitétre (31%, p>5%, RR=2,14, CI. 0,87-5,24). Ebben a csoportban kozvetlen

shuntbeiiltetésre nem keriil sor. Két beteg a recidiv, 2 pedig a késdi csoportba tartozott.

A posztoperativ pseudoceles betegek koziil (n=13, 7%) a shunt beiiltetés aranya 23%
volt (n=3, 3 primer shunt; p>5%, RR=1,52, Cl: 0,53-4,38).

Tizenhét meningitises betegbdl (9,7%) 3 (18%) igényelt shunt-6t (1 primer, 6% és 2
recidiva, 12%) (p>5%, RR=1,12, Cl: 0,38-3,31). Szovettani beosztas szerint 1 ependymoma
(@ shunt-6lt ependymomak 14%-a), 1 medulloblastoma (8%-a a shunt-6lt
medulloblastomaknak) és 1 malignus teratomas beteg szerepelt. Ebben a csoportban nem volt

astrocytomads beteg.

A kiilonb6zd posztoperativ komplikaciokat vizsgalva a 3 ¢év alatti korcsoportban
magasabb aranyokat talaltunk, ez 14% (n=5) és 12% (n=4) volt a liquorcsorgas és meningitis
vonatkozasdban és 12% (n=4) a pseudocelet illetéen. Ennek ellenére ezek az eltérések nem
bizonyultak statisztikailag szignifikdnsnak (RR=2,59, CI: 0,90-7,43; RR=1,38, CI: 0,48-3,94;
RR=1,82, Cl: 0,59-5,56). Ebben a csoportban a meningitises betegek shuntigénye magasabb

volt (6sszesen 50%; 1 primer shunt, 17%; 2 recidiva).

Az a 27 beteg, akinél pre- vagy posztoperativ kamradrain beiiltetésére kertilt sor 41%-
ban igényelt késébb shunt-6t szemben azzal a 11%-al, akiknél nem tortént drain behelyezés.
Ez statisztikailag szignifikans kiilonbséget jelent (RR=3,67, CI: 1,94-6,94). A kamradrain a
shunt-6s betegekben atlagosan 19,1 napig volt bent a nem shuntigényes gyermekek 8,2
napjaval szemben. Azoknal a betegeknél, ahol a kamradrain 8 napnal rovidebb ideig volt
behelyezve a shuntbeiiltetés aranya 21,4% volt. A 8 napon tali kamradraines csoportban a
betiltetési arany 62%-0snak bizonyult (p=0,054).

3.2.3.3. Megbeszélés
A shunt beiiltetésének ideje és a recidiva viszonya

A 180 betegbdl 12 (6,7%) igényelt kozvetleniil a tumormiitét utani hat héten beliil
shunt-6t. Nyolc beteget (4,4%) tumorkiajulast kovetéen, nyolc beteget pedig késébb shunt-
oltiink (4,4%). Amellett, hogy a 15,5%-o0s shuntbeiiltetési arany alacsonyabb, mint az
irodalomban kozolt 17-40%-0s (72,79,83-86), ha csak a 6,7%-os kdzvetlen posztoperativ

shuntbeiiltetéseket vessziik szemiigyre, nagyobb eltéréseket figyelhetiink meg. Ezt a csoportot
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indokolt ¢€lesen kiilon valasztani a recidiva miatt kialakuldé shuntigénytl. Azok a recidivak,
melyek még radioldgiailag nem igazolhatéak a korai szakban lehetnek felelések az egyéb

késdi hydrocephalus kialakulasaért.

A betegek életkora

A betegek ¢életkorat a posztoperativ shuntigény 1étrejotte szempontjabdl szignifikdnsnak
talaltuk. A shuntbeiiltetésen atesett gyermekek alacsonyabb atlagéletkora és a 3 éves kor alatt
tapasztalt magasabb beiiltetési arany alapjan megallapithatjuk, hogy az alacsonyabb életkor
hajlamosit shuntbeiiltetést igényl6 hydrocephalus kialakulasara. Adataink ebbdl a

szempontbo6l nem térnek el az irodalomban leirtaktol (84-87).

A tumor szévettani tipusa

Anyagunkban a daganat szovettani tipusa és a shuntbeiiltetés kozott szignifikans
kiilonbséget talaltunk. A beiiltetési arany az ependymomak kozott volt a legmagasabb, ezt a
medulloblastoma kovette, mig a legalacsonyabbnak az astrocytomak esetében bizonyult. Ez
Kumar (87) adataival ugyan egybevag, de mas kozleményekben ez a kiilonbség nem lelhetd

fel (84,85). Hasonl6 tendencia figyelheté meg a 3 éves kor alatti csoportban is.

Preoperativ hydrocephalus

Annak ellenére, hogy a gyermekek nagy szama hydrocephalusos volt a tumor miitétje
elétt, a preoperativ kamratagulat nem predisponalt a miitétet kovetd hydrocephalus
1étrejottére. Ez még a kozvetlen posztoperativ csoportban is csak tendencianak tekinthetd
(79,84,85). A preoperativ felvételeken 137 betegnél lehetett hydrocephalust diagnosztizalni.
Koziilik 84,7% nem igényelt shuntbetiltetést egyaltalan a tumor reszekcidjat kovetéen. Ha
mind a 137 betegnél elvégeztiik volna az endoszkdpos harmadik kamrai fenesztraciot, akkor

116 beteget tettiink volna ki felesleges miitétnek.
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Tumor lokalizacio

Anyagunkban nem tapasztaltunk szignifikans kiilonbséget a daganat lokalizaciojat
illetéen. Az irodalomban ezzel kapcsolatosan ellentétes eredményeket talalunk (79,85,86). A
11 izolaltan cerebellaris féltekei tumoros betegiink koziil egyiknél sem keriilt sor shunt
beiiltetésére. Szovettanilag ezek a daganatok dontden (64%) pilocytas astrocytomak, illetve

medulloblastomak voltak (37%).

Tumorreszekcio kiterjedése

A posztopreativ shunt beiiltetése vonatkozasaban a daganat reszekcidjanak mértéke nem
volt szignifikansan meghatarozo6 tényez6é. Az irodalom ebben a vonatkozasban is megosztott

(69,84,85,87).

Pseudomeningocele, liquorcsorgas, fertozés

A 3 éves kor alatti csoportban a kdzvetlen posztoperativ szakban beiiltetett shunt-ok
aranya szignifikdnsan magasabb volt pseudomeningocele és meningitis kialakuldsa esetén.
Onmagaban a pseudomeningocele kialakulasét és liquorcsorgést is gyakrabban tapasztaltunk a
3 éves kor alatti csoportban. A megfigyelt kiilonbségek statisztikailag nem szignifikansak. Ez

az irodalomban szintén nem egységes (84-87).

Kamradrain

Egyes tanulmanyokkal ellentétben (84,85,87) statisztikailag szignifikans eltérést
tapasztaltunk a kamradrain €s a posztoperativ shuntigény létrejotte kozott. A pre- és
posztoperativ szakban behelyezett kamradraines betegek kozott a shuntigény magasabb volt.
Erds tendenciat figyeltiink meg a kamradrain élettartamat illetden. A 8 napon tal bennlévd

drain hajlamositott a shuntigény kialakulasara.

3.2.3.4. Osszefoglalas

A gyermekkori hats6 koponyagodri daganatok kovetkeztében kialakuld hydrocephalust

korai craniotomiaval és daganateltavolitdssal kezeljiik. Preoperativ steroidot alkalmazunk és
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kritikus allapotban kamradraint helyeziink be. Retrospektiv vizsgalataink ravilagitottak, hogy
az alacsony életkor és a kamradrain igénye prediktiv tényezdk a késObbi shunt beiiltetése
vonatkozdsdban. Masfelol a preoperativ kamratdgulat, a daganat lokalizacidja. a
tumorreszekcido mértéke, a posztoperativ pseudomeningocele, valamint a liquorcsorgas €s a
fertézés nem mutattak szignifikdns 0sszefiiggést a shuntigény vonatkozasaban. Az alacsony
posztoperativ shuntbeiiltetési rata (15,5% 0Osszesen, 6,7% recidiva és késoi shunt nélkiil)
meggy0z6 abbdl a szempontbdl, hogy hatsé koponyagddri tumorok esetében a rutinszertien
alkalmazott harmadik kamrai endoszkopos fenesztracid6 nem abszolut indikéacio. Azt
eldonteni, hogy az ETV sziikséges a hydrocephalus fennallasa alapjan 6nmagéaban eldonteni
nem lehet. A beteg életkora, a tumor varhatd szovettani tipusa befolydsoljak a késObbi
shuntigényt. Nem a harmadik kamrai fenesztracid hatdsossagat ¢s Iétjogosultsagat
kérddjelezzilk meg eredményeink alapjan, hanem annak elvégzését a magas kockéazatu

betegekben tartjuk érdemesnek (88).

3.2.4. Split laminotomia

A gyermekkori cervicothoracalis gerincen végzett feltardsok, a tObbszintii
laminectomiak spinalis instabilitas kialakulasat okozhatjak, illetve kés6i deformitasok
jelenhetnek meg (89). Ennek megelézésére Raimondi fejlesztette ki és irta le a hatso ivek
osteoplasticus laminotomidjat (90). A technikdnak azota kiilonféle modifikacioi is
megjelentek (91,92), de ezek a feltarasok sajat tapasztalataink alapjan tovabbra sem oldottak
meg minden problémat, igy sajat modszer kifejlesztését hataroztuk el. Mindezt azért, mert a
tobbszintli lamino- és laminectomidk a beteg szamara magasabb fertézési kockazatot
hordoznak, fajdalmasak és a deformitasok problémajat sem oldjak meg egyértelmiien. Brotchi
pl. minden masodik segmentum alternal6 laminectomiajat javasolta (93). Az OITI-ben
kifejlesztett split laminotomia gyermekkori alkalmazasdnak bevezetésével a posztoperativ

fajdalom, illetve a késdi gerincdeformitasok megjelenését kivantuk megeldzni (94).

3.2.4.1. Mtéti technika

A split laminotomidt az Orszagos Idegsebészeti Tudomanyos Intézet Gyermekosztalyan
vezettiik be rutinszerlien a gerinccsatornaban elhelyezkedd betegségek feltarasara. A bort a

kozépvonalban metsziik be. A paravertebralis fascidt, a supra- €s interspinosus szalagokat a
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kozépvonalban hosszaban vagjuk at a processus spinosusokig. A csontot a kézépvonalban
oszcillacios fiirésszel nyitjuk meg, melyet a biztonsag fokozasa érdekében végiil vésovel
komplettalunk. A laminakat retraktorral tavolitjuk el egymastol. Ily moédon a laminakhoz
kapcsolodo dsszes izomtapadas ép marad. A miitét végén a feltarot eltavolitjuk és a laminak
onmaguktol visszatérnek eredeti helyzetiikbe. Az egymas felé nézd csontos felszineket 2.0

felszivodo fonallal egyesitjiik (24. abra).

24. 4bra. A supra- €s interspinosus szalagokat a processus spinosusokig hosszéban vagjuk at
(a.). Oszcillacios fuirésszel atvagjuk a processus spinosusokat (b.). A laminakat szétvalasztjuk,

a dura lathatova valik (c.). A laminakat 2.0 felszivodo fonallal egyesitjiik (d.).

3.2.4.2. MegbeszElés

A split laminotomia az eddig leirt (90-92) technikak altal biztositott eldnyoket
onmagaban kielégiti (94,95). Lehet6vé teszi a gerinccsatorna normalis anatémiajanak
rekonstrukcidjat a hatso feltarast kovetden, illetve valamennyi szintben a teljes gerincen.
Gyermekekben megel6zi a gerincmiitétek utdni kyphoscoliosis kialakul4dsat. Emellett nem

alakul ki hegesedés a dura és az izomzat kozott. Bar a split laminotomia kissé sziikebb
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operacidés mezOt biztosit mint a Raimondi féle feltaras (90), mégis elegenddnek bizonyult az
intraspinalis, intraduralis pathologiak mitétjére a gerincvelében és extramedullarisan is. Az
altalunk Kkifejlesztett technika szamos elonnyel rendelkezik a korabbi laminotomidk és
alternativ laminectomidkkal szemben, hiszen elOsegiti a gerinc teljes anatomiai ¢&s
funkcionalis allapotanak visszatérését. A gerinccsatorna kozépvonali feltirasa minimalisan
invaziv moédon ad lehetéséget a beavatkozéasra. Az izomzat nem keriil levalasztasra, a
csigolyak iveinek elmozdulasa minimalis és sokkal rovidebb miitéti id6t vesz igénybe mint az
egyéb megkozelitések. Hat gyermeket operaltunk ezzel a technikaval 2002 januarja és 2003

juniusa kozott. Eletkoruk 1,5 és 7 év kozott volt (atlag 3,4 év, median 3 év).

5. tdblazat. A betegek klinikai adatai

¢letkor (év) szovettan szint elhelyezkedés
1,5 duralis AVM, CV-Thl. juxtamedullaris
veérzes
7 ependymoma L I-11. intramedullaris
(grade 2)
4 tethered cord L HI-V. intraduralis
3 lipoma L IV-V. intraduralis
2 PNET Th IX-L V. intraduralis
3 tethered cord L IV-V. intraduralis

A betegek nagyobb része lany volt (6-bol 4). A elsé betegek 6 klinikai adatait az 5.
tablazatban tiintettiik fel. Az utankdvetés 5-15 honap volt (atlag 8,6 honap). A perioperativ
eredmények kivalonak bizonyultak. A feltarashoz kapcsolédoan nem észleltiink neurologiai
komplikaciot. A korhazban toltott 1d6 csokkent, a mobilizdlast mar a madasodik nap
megkezdtiik. A sebek jol gyogyultak. A csontos elvéaltozasok minimalis traumatizaciot
igazoltak a kontroll CT felvételek alapjan. Az 25. abran egy 1,5 éves gyermek posztoperativ
CT felvételei lathatoak, melyek a miitét utan 10 nappal késziiltek. Ugyanezen gyermek harom
honappal késébb késziilt 3D CT rekonstrukcios felvételei a gerinccsatorna teljes zarddasat
igazoltdk (26. abra). Tapasztalataink alapjan ez a feltarasi tipus idedlisan alkalmazhato a
gyermekkori intraspinalis megbetegedések miitéti megkozelitésére. A csontok atvagasa, végso

kitorése konnyen elvégezhetd. A csontok plaszticitdsa, rugalmassaga kielégitéen széles
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feltarast biztosit a gerinccsatorna atmérdjéhez viszonyitva. A kdzvetlen posztoperativ csontos

defektusok hamar gyogyulnak (94).

25. abra. Masfél éves gyermek 10 nappal a beavatkozas utan késziilt axialis (a.), illetve 3D
rekonstrukcioés CT felvételei (b.)

26. abra. Ugyanannak a gyermeknek 3 honappal a miitét utan késziilt axidlis (a.) és 3D
rekonstrukcios CT felvételei (b.).
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3.3. Epilepszia

Az epilepszia sebészetének gyokerei a modern idegsebészet kialakulasaval egyiddsek. A
mutét eldtti kivizsgalas célja, hogy olyan agyi teriiletet sikeriiljon azonositani, amely
Osszefiiggésbe hozhatd az epilepszias rosszullétek kialakulasaval vagy terjedésével, illetve
amelynek eltavolitasival a rohamok megsziinnek. Az epilepszia prevalenciaja
Magyarorszagon 0,5-1% (96,97). A becslések szerint a betegek 20%-a farmakorezisztens,
harmaduk sebészileg kezelhet6 volna, ami nagyszamu beteget jelenthetne, de csak téredékiik
jut el a mitétig (97). A mitét gyogyito jellegii, az egyik legbiztonsagosabb idegsebészeti
beavatkozas az epilepszia sebészetében jartas team kezében. Megfeleléen szelektalt betegeken
végezve effektiv, illetve ha a teljes gydgyulds nem lehetséges, akkor is csokkenti a
rohamgyakorisagot (98,99). Az epilepsziasebészet hatékonysaga az okoktol, illetve a
megfeleld paciensek kivélasztasatol fiigg (98,100-102). Altalanossagban elmondhatjuk, hogy
amennyiben harom kiilonb6zé gyogyszer mellett két éven tul is vannak rosszullétek, nem
valészinli, hogy egy 1 antiepileptikum hatdsos lesz. Ha bizonyos tipusu epilepszidk nem
reagalnak jol gyogyszerre két éven tal, nem varhatd, hogy terapias valasz jelentkezik. Az
epilepsziat refrakternek tekintjlik akkor, ha a megfeleld kezelés bevezetése utan egy évvel és
dokumentalt gydgyszerszintek mellett nem lehetett kelloképpen kontrollalni a rohamokat.
Nem minden epilepszia kezelheté miitéttel, a betegek kivalasztasa epileptologus feladata.
Ezekben az esetekben minél hamarabb torténik a mitét, annal hatasosabb, és annal kedvezobb
a befolyasa a beteg életmindségére (103). A mitéti indikacidhoz elengedhetetlen a beteg,
illetve a betegség részletes ismerete. Az anamnézisb6l fény deriilhet a perinatalis
eseményekre, a rohamok jellegzetességeire, gyakorisagéara, lefolyasdra. A neurologiai
vizsgalat alapjan meg lehet hatarozni, hogy melyik féltekébdl indulnak a rohamok, és
diagnosztizalhato az elokvens teriiletek érintettsége. A neuropsychologiai vizsgalat
alkalmaval kiszlirhetok a kiilonb6z6 magatartiszavarok, illetve felmérheték a kognitiv
funkciok (98,104). A klinikai kivizsgalas egyik legfontosabb része a kiilonbozé6 EEG
vizsgalatok elvégzése. Az operacid eldtti megfeleld képalkotd vizsgalatok adatai dontdek az
epilepsziamiitétek eredményességében. Ezek a szokvanyos CT és MRI mellett a specidlis
technikakat, illetve a standardizalt MR vizsgalatokat foglaljak magukban. Altalanosan
elfogadott modszer pl. a mesialis sclerosis kimutatasara a hippocampus tengelyére merdleges
coronalis metszetek vizsgalata. A hippocampalis volumetria és a relaxometria, valamint a
spektroszkopia szintén segitséget nydjthat. A strukturdlis eltérések kimutatdsa alapvetd az

esetleges epileptogén zona kijelolésében, fontos azonban megjegyezni, hogy nem minden
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pathologiasnak gondolt eltérés fiigg Gssze a beteg rohamaival. Bizonyos low grade daganatok
— mint példaul a dysembrioplasticus neuroepithelialis tumor (DNET) vagy a ganglioglioma —
jo specificitassal azonosithatok, csakugy, mint a corticalis dysplasia egyes formai (27-28.
abra). A traktografia az eltavolitando laesio hosszapalyakhoz val6 viszonyanak megitélésében
segit (29. abra), mig a funkcionalis MRI (fMRI) az elokvens teriiletek lokalizalasdban, a

domindns félteke azonositasdban, a posztoperativ memoriaproblémak megitélésében
els6dleges (98,105).

27. abra. Jobb oldali temporalis low grade astrocytoma T2 sulyozott (a.), jobb oldali frontalis
corticalis dysgenesis T2 sulyozott (b.), frontalis ganglioglioma T1sulyozott (c.) és bal oldali
temporalis dysembrioplasticus neuroepithelialis tumor FLAIR (fluid attenuated inversion

recovery) szekvencias MRI képe (d.).

—

28. abra. Jobb oldali ganglioglioma axialis T1 sulyozott IR (inversion recovery) MR-felvétele
(a.) és miitéti képe (b.).
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A SPECT vizsgalatok soran a rohamindulaskor befecskendezett izotop eloszlasabol
kovetkeztetni lehet az epileptogén zona helyére a fokozott vératfolyasbol (106). Interiktalis
fluoro-deoxi-gliikkoz (FDG)-PET vizsgalatokban az epileptogén zona hipometabolikus. Pozitiv
MRI hidnyaban a temporomesialisan €szlelt hipometabolizmus prediktiv értéki, igy a mesialis
sclerosis kimutatdsaban elengedhetetlen a vizsgalat. Amennyiben az MR vizsgalatok soran
tobb olyan eltérés azonosithatd, amelyeknek szerepiik lehet a rohamindulasban (példaul
sclerosis tuberosa esetén), az FGD-PET vizsgédlatok segitséget nyujthatnak annak
meghatarozasahoz, hogy epileptologiai szempontbdl melyik teriilet ,,aktiv”’ (98,107,108). A
metionin (MET)-PET vizsgalatok a tumoros hattér kimutatasahoz sziikségesek (109).

29. abra. Jobb oldali polymicrogyria MR-traktografias kepe. A fehérallomanyi
palyarendszerek a jobb féltekében szabalytalanok.

3.3.1. Miitéti tipusok

A miitéti tipusok alapvetéen harom nagy csoportba sorolhatok. Ezek a laesionectomiak,
a standardizalt miitétek és a rostatmetszések. Az alapvetd eljarasok mellett 1éteznek ritkabban
hasznalt miitéti tipusok, mint példaul a neuromodulacio, illetve a sugarsebészet. Amennyiben
a kivizsgalas alapjan operalhatonak latszik az epilepszia, a megfeleld miitéti tipus kivalasztasa
kovetkezik. A miitét a hatdsat tekintve lehet definitiv vagy palliativ. A definitiv mitétek
teljes, de legalabbis 70%-0s rohamfrekvencia-csokkenést eredményeznek (98,104,110,111),
mig a palliativ miitétek célja mindossze a rohamgyakorisadg csokkentése. A definitiv sebészi
beavatkozas eltavolitja az epileptogén teriiletet — ez lehet laesionectomia, példaul kis tumorok,

vascularis malformatiok, kérgi dysplasiak esetében. Standardizalt m{itét a mesialis temporalis
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sclerosis miatti reszekcid vagy a temporalis lebenyreszekcid. A palliativ miitétek a roham
kialakulasdban és tovaterjedésében részt vevd palyarendszerek atmetszésével csokkentik a
rohamgyakorisagot. lde tartoznak a callosotomia, a hemisphaerectomia, illetve a multiplex

subpialis transzszekcio.

3.3.1.1. Laesionectomiak

Amennyiben az epilepszias rohamokat igazolhatéan egy koriilirt elvaltozas okozza, ugy
laesionectomia indikalhatd. Ez altalaban cavernomat, joindulata gliomat, fokalis corticalis
dysplasiat vagy egyéb dysgenesist jelent. Az esetek 10-15%-aban nemcsak a laesio, hanem az
azt kortlvevd agyi teriilet is okolhaté a rohamok kiindulasaért, igy a miitét soran a
lokalizaciotol fiiggben a kornyezo corticalis area biztonsagi reszekcidja is szoba jon (110). A
cél a laesio teljes eltavolitasa. Elokvens régioban elfogadhat6 a részleges laesionectomia. Az
epilepszia sebészetében megfeleld indikacio, jol koriilhatarolhatd fokusz esetén a
lacsionectomiatol varhaté a legjobb eredmény (99,102,111). Ha rohamok maradnak vissza
tumoreltavolitas utan, folvetddik a lehetdség, hogy a reszekcid csak részleges, annak ellenére,
hogy az MRI nem mutat ki reziduumot (98,112,113). Cavernosus malformatiok mellett
altalaban hemosziderint tartalmaz6 teriiletek vannak, amelyek eltdvolitdsa sziikséges a
rohammentességhez (110) (30. abra). A nagyobb arteriovenosus malformatiok esetében a
pathologia és az epileptogén cortex viszonya nem mindig egyértelm, igy az arteriovenosus
malformatio (AVM) reszekcidja utdn maradhatnak vissza rohamok. A kérgi fejlodési

rendellenességek esetében azok kiterjedése hatarozza meg az eltavolithatosagot (114,115).

30. abra. Jobb oldali occipitalis occult vascularis malformatio axialis T2-sulyozott gradiens
echo (GRE)-MR-szekvenciaval.
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A mitéti tervezésben a funkcionalis MRI, a tenzorvizsgalatok, illetve a PET
koregisztracid segithet. A miitét soran a neuronavigacid alkalmazasaval még a mélyen il6,
nehezen fellelhetd, illetve azonosithatd laesiok is biztonsaggal operalhatok. Az
extratemporalisan elhelyezkedd lokalizalt pacemakerzona eltavolitasa elott annak lokalizalasa
céljabdl subduralis elektrodak beiiltetésére lehet sziikség (98). Amennyiben a pacemakerzona
az elektrokortikografiaval intraoperativan jol azonosithato, és a miitét nem elokvens régidban
torténik, ugy altatdsban végezhet6. A mitéteket elokvens régidban éber allapotban

végezhetjiik (98).

3.3.1.2. Standardizalt mutétek

A standardizalt mitéteket elsdsorban a temporalis epilepszidkra dolgoztak ki. A teljes
vagy részleges lebenyreszekciot olyan komplex parcidlis epilepszias betegek esetében
alkalmazzuk, akiknél a pacemakerzona a temporomesialis strukturak teriiletén talalhato
(példaul mesiotemporalis sclerosis) (100,116,117). A standard temporalis lobectomia esetében
a reszekcid kiterjed a temporalis lebeny eliilsé felére-kétharmadara, a temporomedialis
struktirakra (hippocampus, gyrus parahippocampalis, amygdala) (98). A pacemakerzona
pontosabb lokalizalasaval kevésbé kiterjedt miitétek is eredményesek lehetnek, igy
anteromedialis temporalis reszekcio végezhetd a temporalis polus, illetve a hippocampus és az
amygdala eltavolitasaval, vagy izolaltan szelektiv amygdalohippocampectomia indikalhato
(98). A mitétet vagy oldalfekvésben, vagy az azonos oldali vall kiemelésével és a fej teljes
oldalra forditasaval végezziik. Mivel a betegek altaldban gyerekek, fiatalok, igy az utdbbi
akadaly nélkiil sikeriil. A klasszikus kérddjel alaka helyett kissé ivelt vagy egyenes vonala
bormetszes is alkalmazhatd. A csontos feltards a temporalis izomzat teriilete ala kell, hogy
essen. Altaliban 3,5-4 cm atmérdjii, alapja a temporalis basis, elérefelé javasolt elérni az
¢kcsont kisszarnyat. Lobectomia esetén a fels6 és a kozépsd gyrus kozotti sulcushan
behatolva érjiik el a kamrat és a két alsd gyrust egyben tavolitjuk el mintegy 4 cm-re a
temporalis polustol. Amennyiben a felsd temporalis tekervény eltavolitasara is sor keriil, gy
a reszekciot subpialisan kell végezni, hogy a Sylvius-drok képleteit megkiméljik. A
temporomesialis strukturdk, a hippocampus és az uncus egy darabban keriil kivételre. A
reszekcid hatso hatara a pedunculus cerebri hatsé része. Fontos, hogy az eltavolitas szigoruan

subpialisan torténjen, illetve a pedunculust és a thalamust ellatdé erek ne sériiljenek
(98,118,119).
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3.3.1.3. Rostatmetszések
Hemisphaerectomia - hemisphaerotomia

Gyermekkori gyogyszerrezisztens katasztrofalis epilepszidk esetén kiterjesztett féltekei
reszekcioval lehet a gydgyszerrezisztens — kezelés nélkiil a beteg leépiiléséhez és halaldhoz
vezetd — rohamokat megsziintetni vagy frekvencidjukat csokkenteni (120). Korabban
hemisphaerectomiat végeztek, ez a teljes félteke eltavolitasat jelentette a torzsdicok
meghagyasaval. A szovOdmények sulyossaga miatt egyre inkabb az un. funkcionalis
hemisphaerectomia, illetve hemisphaerotomia terjedt el (121-123). A cél a félteke
Osszekottetéseinek megszakitasa a félteke eltavolitasa nélkiil. Ez alapvetéen a
mesiotemporalis struktarak eltavolitasat, a transventricularis frontobasalis dysconnectiot,
callosotomiat és occipito-parietalis dysconnectiot foglal magaban. A beavatkozasok csak
akkor végezhetok el, ha a rohamok csak az egyik féltekébdl indulnak ki, tovabba a
preoperativ el0készités soran mind az MRI, mind a video-EEG-monitorizalas lateralizalo,
illetve kiterjedt féltekei érintettséget igazol. Az indikaciok kozott infantilis katasztrofalis
epilepszia, kiterjedt gyrificatios zavar, corticalis dysplasia, Sturge—Weber-betegség (31. abra),
Rasmussen encephalitis, hemimegalencephalia és kiterjedt perinatalis infarktus szerepel (98).
A mentalis retardacio nem kontraindikacio. A mutét utan ellenoldali spasticus hemiparesis
marad vissza, a beteg azonban jardképes lehet (a felsd végtag altaldban kifejezettebben
¢érintett). A finommotoros koordinacié kérosodik (példaul az ujjak esetében), de a durvabb
mozgasok kivitelezhetdk. A homonym hemianopsia elkeriilhetetlen. Az esetleges beszédzavar
a beszédathelyezddés idejétdl fiigg. Amennyiben a beszédathelyez6dés még nem teljes, ugy
az relativ kontraindikaciot jelenthet. A miitét idézitése az epilepszia stilyossagatol fiigg, és a
beteg kora befolydsolja. Két-harom éves kor elétt nem novekszik a deficit sulyossaga
(Schramm — 4 hoénapos gyermek, 121). Késébb induld esetekben (példaul Rasmussen
encephalitis) kérdéses az iddzités. A kezelhetetlen rohamok neuropschologiai kévetkezményei

stulyosak, a kognitiv funkciok fejlddése jelentésen elmarad (98,121).
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31. abra. Az agykéreg felszine duranyitast kovetdéen Sturge Weber-betegségben (a.), illetve a

hemisphaerectomia elsé 1épése, a temporalis reszekcio utan (b.).

A mitéti tipusok az alapbetegségtdl fliggenek. Reszekcid minden esetben torténik,
ennek Kkiterjesztése az alapbetegség, illetve a pathologia fiiggvénye (példaul dysplasia,
hemimegalencephalia). Az egyes sebészi csoportok tapasztalata alapjan kiilonb6z6
feltarasokbol lehet a beavatkozast végrehajtani. A legkevésbé invaziv, biztonsaggal
elvégezhetd technika a transsylvian funkcionalis hemisphaerotomia (121). Ennek soran a
temporalis reszekcio és a teljes dysconnectio egyetlen, kis Kkiterjesztésti feltarasbol

elvégezhetd.

Callosotomia

A callosotomia klasszikusan a tonusvesztéssel jar6 vagy a tonusos axialis rohamok
esetében alkalmazhat6 (példaul Lennox—Gastaut-szindréoma). Teljes rohammentességet ritkan
eredményez, de a rohamok lefolyasat enyhitheti. A miitéti tipus nem standardizalt. A kozolt
sorozatok a corpus callosum részleges vagy teljes atmetszése mellett kiilonb6zo
kombinaciokban tartalmazzdk a massa intermedia, a commissura anterior, az egyik oldali
fornix atmetszését is. Ma mar altalaban csak a corpus callosum csaknem teljes atmetszését
végezzilkk, igy érhetd el a legjobb rohamkontroll, illetve a dysconnectios szindréma

kialakuldsdnak veszélye is csokken. Kisgyermekkorban a teljes callosum atvaghatd, mig
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1d6sebb gyermekek ¢€s felndttek esetében az atmetszés hatsd hatara a splenium. A reszekcids
miitétek és a nervus vagus ingerld elterjedése hattérbe szoritotta a callosotomiat. A miitétet a

klasszikus interhemisphaerialis feltarasbol végezziik (124,125).

3.3.1.4. Neuromodulacio

Gyogyszeres kezelésre refrakter epilepszias betegek esetében, illetve akiknél a korabban
leirt un. klasszikus epilepsziaellenes mutétek nem meriilnek fol terapids lehetdségként, mod
van a nervus vagus ingerld beiiltetésére. Pacemakerszeri ingerlé keriil implantaciora a
mellkas bdre ala, mig az innen kiinduld elektroda a bal nervus vaguson keresztiil folyamatos
elektromos impulzussal latja el az agyat. Mind a kisérletes, mind a klinikai vizsgéalatok arra
utalnak, hogy tobbféle mechanizmuson keresztiil fejti ki antiepileptikus hatasat. A megvaltozo
vagus afferentatio befolyasolja az agytorzsi reticularis aktivalorendszert és a diffuz
noradrenergias projekcidt. Hatdsa hosszabb tdvon, honapok alatt épiil fel, de teljes
rohammentesség nem varhatod téle, igy antiepileptikum szedésére tovabbra is sziikség van

(126-128).

3.3.1.5. Sugarsebészet

A sugarsebészeti eljarasokkal végzett epilepsziaellenes miitétek eredményeinek korrekt
értékelése még nem tortént meg. A publikdciok nagy része olyan betegek esetében irt le
rohamfrekvencia-csokkenést, akiknél eleve valamilyen laesiot kezeltek (129). Ez példaul az
arteriovenosus malformatiok vagy a koriilirtnak latszo, kisméretli low grade tumorok
sugarsebészeti vagy brachytherapids kezelését kovetd rohamgyakorisagnak a csokkenését
jelenti. A temporalis mesialis sclerosist és a hypothalamicus hamartomakat illetéen a

rendelkezésre 4ll6 adatok még nem elégségesek a kezelés hatékonysaganak megitélésére
(130,131).

3.3.2. Az epilepsziaellenes miitétek eredményei

Az epilepsziaellenes miitétek tobb mint haromnegyede laesionectomia vagy valamilyen
temporalis reszekcid. A legjobb miitéti eredményeket a laesionectomidtodl varhatjuk

(110,111,113), mig extratemporalis formaknal elérhetdk a temporalis epilepsziak operativ
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eredményei (132,133). A temporalis epilepszidk esetében a kiilonboz6 limitalt vagy
kiterjesztett reszekciokkal az Engel-beosztas (6. tablazat, [134]) szerinti I., illetve II.
csoportba a betegek mintegy 67-86%-a tartozik (98,100,102,103,116,117). Amennyiben a
miitét utdn jelentkezd rosszullétek hatterében residualis szovet all, gy a reoperacio 50%-0S

eredményt hozhat (98).

6. tablazat. A mitétek eredményeit leiré Engel féle beosztas (134).

Engel
l. a. rohammentes
b. csak aura
ritkan jelentkezd
. rohamok
kifejezett
" rohamszamcsokkenés
rohamok szama
V. a
csokkent
0 nincs egyértelmi
. valtozas
C. romlas

Sajat munkacsoportunk 1995 és 2010 kozott 100 miitétet végzett 90 betegen, akiknek az
¢letkora 6 hoénap és 28 év kozott volt. Az évekre lebontott mitéti megoszlast a 32. abra
tartalmazza. Laesionectomia, illetve szelektiv amygdalohippocampectomia 66, topectomia 9,
lobectomia 7, hemisphaerotomia 8, illetve callosotomia 8 esetben tortént. Két betegbe
iiltettiink be nervus vagus stimulatort (7. tablazat). Legalabb egyéves utankovetést 57 beteg
esetében végeztiink (33. abra). Az Engel-féle beosztas (134) szerint 33 beteg a rohammentes
I. a. és L. b. csoportba volt sorolhato, koziiliik 13 gydgyszermentes. Két betegen a rohamok
csak ritkan jelentkeznek (IL.). Kifejezett rohamszdmcsdkkenés 8 betegen volt megfigyelhetd
(I11.). Ot péciensnél csékkent a rohamok szdma (IV. a.), mig 9 betegen nem volt észlelhetd
egyértelmii valtozas (IV. b.). Egyetlen beteg sem romlott a mitétet kovetéen (IV. c.). A
laesionectomian atesett paciensek kozil 39 adatai dolgozhatok fel. Huszonhét beteg
rohammentes, ebbdl 12 gyodgyszert sem szed. A hemisphaerotomiaval kezelt betegek koziil

harom rohammentes, és egyikiikk nem szed antiepileptikumot. A callosotomidk esetében a
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rohamfrekvencia csokkenését figyelhettiik meg a leginkabb (IV. a és b) (8. tablazat). Az 57

betegbdl 48-nal a mitét javulast eredményezett, 9 esetben valtozatlan maradt allapot (135).

32. abra. Epilepszia miitéten atesett betegek évek szerinti megoszlasa.
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7. tablazat. A mutéti tipusok megoszlasa

Miitéti tipus miitétek szdma

laesionectomia 66
topectomia
lobectomia
hemisphaerotomia

callosotomia

N O 00 N ©

nervus vagus stimulator

Osszesen 100
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33. abra. Az epilepsziamitétek kimenetele az Engel-féle beosztas szerint.

36 1
34
32
30
28
26
24
22
20
18
16
14
12
10

— B \

Engel I.(a., b.) Engel I1. Engel I11.  Engel IV.a. Engel IV.b. Engel IV.c.

oN PO

8. tablazat. Az epilepsziamiitétek eredményessége az egyes miitéti tipusokban.

Betegek Engel 1. 1 1 IV.a.  IV.b. IV.c.
(a., b.)
callosotomia 5 1 4
hemisphaerotomia 6 3 2 1

laesionectomia 39 27 1 6 3 2
lobectomia 4 2 2

topectomia 2 1 1
VNS 1 1
Osszesen 57 33 2 8 5 9

3.3.2.1. Fokalis corticalis dysplasia és kétoldali reszekcio

A fokalis indulas epilepszidk sebészi kezelésének eldnyei elsdsorban gyermekkorban
jelentkeznek (136-138). A gyermekkori terapiarezisztens epilepsziak oka gyakran fokalis
corticalis dysplasia (139-142). A kérgi fejlédésben tapasztalt eltérések sokszor multifokalisak,
a tobbszOros laesiok sebészi eltavolitasa kevésbé eredményes a rohamkontroll
vonatkozdsdban. Annak ellenére, hogy az epilepszia sebészete jelentds fejléddésen ment
keresztiil, a mindkét oldalon végzett mitétek vonatkozasaban dogmaszerii ellenallds volt

tapasztalhato és csak anekdotalis kozlések jelentek meg (143). Egy 4 éves gyermekben
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bilateralis occipitalis corticalis dysplasia okozott katasztrofalis epilepsziat, melyet két iilésben

végzett laesionectomiaval kezeltiink (144).

Esetismertetés

A korasziilott ikerpar els6 tagja 37. héten, csaszarmetszéssel sziiletett 1370 gramm
sullyal anyai toxémia miatt. Csaladjaban, illetve testvérénél sem volt neurologiai
megbetegedés. Masodik honapos koraban deriilt ki teljes vaksaga. Mérsékelten elmaradt
psychomotoros fejlodése mellett 11 honaposan kezdddott epilepsziaja. Az MRI kétoldali
occipitalis atrophiat igazolt magas T2 szignalintenzitassal, jobb oldali talstllyal. Harom és fél
¢vesen referaltak sebészi ellatasra, ekkor mar jelentés psychomotoros fejlodésbeli elmaradas
volt észlelhetd. A hosszu tavu video-EEG monitorizalas jobb talstllyal kétoldali, extrém aktiv
irritativ zonat igazolt. A kétoldali laesio és a generalizalt iktalis eltérések miatt kétoldali
subduralis elektrodabeiiltetést terveztiink, azonban a sziilok ezt nem fogadtak el. A jobb oldali
occipitalis irritativ zonat electrocorticographia mellett teljesen reszekaltuk. Negyvenegy napig
rohammentessé valt, majd a rosszullétek mas szemiologiaval, de visszatértek. Négy és fél
évesen végzett Ujabb video EEG monitorozas bal oldali occipitalis indulasa
rohamtevékenységet bizonyitott. Ezt kovetden a bal oldali occipitalis 1aesio is eltavolitasra
kertilt elektrocorticographia ellenérzése mellett (34. abra). A husz honapos utankovetés alatt a
gyermek rohammentes volt, psychomotoros fejlédése is felgyorsult. Hat éves kordban végzett

neuropsychologiai vizsgalat kbzepes fokt mentalis retardaciot igazolt.

34. abra. Kétoldali occipitalis dysgenesis axialis T2 stlyozott MRI felvétele (jobb oldal).

Kozépen a jobb oldali miitét, bal oldalon a bal oldali reszekcid utani allapot.
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Esetiinkben a primer epileptogén fokusz az invaziv monitorizalds hidanydban nem volt
egyértelmiien kijeldlhetd. Az elsé miitét utan észlelt rohammentes periddus alapjan valdszint,
hogy az a jobb oldali occipitalis fokalis corticalis dysplasias teriilet lehetett. Ezt kvetden az
ellenoldali epileptogén irritativ zona aktivizalodott (140,145). Esetlink 6sszhangban 4ll azzal a
megfigyeléssel, hogy hosszitavu rohammentességet csak a teljes fokalis corticalis dysplasia
eltavolitasaval lehet elérni (141,142,146), mely esetiinkben kétoldali volt. Emellett azt is
bizonyitja, hogy a kétoldali mitéti megoldds nem feltétleniil jelent kiterjedtebb neuroldgiai

deficitet (144).

3.3.2.2. Hemisphaerectomia, funkcionalis hemisphaerotomia

A Rasmussen encephalitis rendkiviil ritka, ismeretlen okt gyulladasos megbetegedés,
melyet gyogyszerrezisztens rohamok mellett egyre stlyosbodd hemiparesis, mentalis
visszamaradas jellemez (147,148,149). A betegség progressziv, ezért a mihamarabbi
diagnoézis elengedhetetlen (148), mely els6ésorban a klinikai jellegzetességeken, EEG és MRI
leleten alapul, illetve szovettani vizsgalat tamasztja ala (148). Néhany munkacsoport
megfigyelései alapjan felvetddott, hogy a strukturdlis karosoddsok megjelenése el6tt mar
funkcionalis eltérések is kimutathatok (150-152). A tanulmanyok azonban nem tamasztottak
ezt ala meggy6zden szimultan MRI és FDG-PET vizsgélatokkal. Ennek a feltételezésnek a
bizonyitasara 5 beteg egymast szorosan kdvetd MRI és FDG-PET vizsgalatat dolgoztuk fel. A
3 lany és 2 fit szimultan (28 napon beliil) esett at a vizsgalatokon (életkor 3-12 év, atlag 5,6
év). Koziilik 4 esetben biopszia is igazolta a Rasmussen encephalitist. Az MRI és PET
vizsgalatok standard protokolloknak megfeleléen torténtek (149). A vizsgalatok adatait a 9.

tablazat tartalmazza.
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9. tablazat. A Rasmussen encephalitises betegek klinikai és neuroradioldgiai adatai.

, Epilepszia Epilepszia
Eletkor a
fennallasanak ~ MRI  fennallasanak ~ PET
Beteg Nem betegség o
ideje — MRI lelet ideje — PET lelet
kezdetén
(honap) (honap)
BFT|,
1 lany 5,8 3 T2, BT 3 BTT,
EO
JTP1,J
2 fia 3 8 normalis 9
BG1
BH|,
T2,
3 fin 3 10 10 BFTOT,
BFT
B BG?
BH BH|, B
4 lany 4 14 15
atrofia BG|
BH|, B
BH
5 lany 12 17 18 BG/,
atrofia
JF|, EO

1T2: emelkedett szignal, B: bal, J: jobb, F: frontalis, T: temporalis, O: occipitalis,
BG: basalis ganglion, H: hemisphaerialis, EO: ellenoldali keresztezett kisagyi

diaschisis, 1: hypermetabolizmus, |: hypometabolizmus

Eseteinkben a strukturalis elvaltozasok csak az egyik oldalon voltak észlelhetdk, mely
jellegzetes a betegségre (153,154). Két gyermeknél tapasztaltunk ellenoldali funkcionalis
eltérést keresztezett cerebellaris diaschisis, illetve homloklebenyi hypometabolizmus
formajaban. Utobbi cortico-corticalis diaschisisnek felel meg, mely masodlagos az eredeti
fokuszhoz képest (155). Ennek a pathomechanizmusa megegyezik a cortico-pontocerebellaris
palyak érintettségével (156). A metabolikus vizsgalatok az MRI-n érintett lebenyeken kiviil
minden esetben kiterjedtebb eltéréseket igazoltak. Ez arra utal, hogy az FDG-PET hamarabb
és kiterjedtebben igazolja a kialakulo eltéréseket, mint az MRI (152,157). Az emelkedett T2
intenzitasu terliletek melyek glioSisnak, gyulladasnak vagy rohamtevékenységben érintett
résznek felelnek meg, gyakran mutatnak emelkedett FDG metabolizmust, mely iktalis

tevékenységre utal. Ez a jelenség valoszinii nem specifikus a Rasmussen encephalitisre, mivel
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mas epilepszia formékban is megjelenik az iktalis hypermetabolizmust utan kialakulo
hypometabolizmus (158). Masfelél a korai T2 jelintenzitasbeli eltérések helyén késobb
atrophia jelenik meg (153). Adataink a korai funkciondlis és strukturalis elvaltozasok
felismerésének diagnosztikus fontossagat emelik ki. Tipusos korai jelenség a frontalis és
temporalis struktarak érintettsége, mely kés6bb az egész féltekére terjed. A PET vizsgalatok
ezeket az eltéréseket kordbban és kiterjedtebben igazoljdk mint az MRI vizsgalatok. A
strukturalis valtozasok egyoldaliak maradnak, de ellenoldali frontalis és kisagyi funkcionalis
eltérések is megjelenhetnek. A basalis ganglionok, illetve a teljes félteke érintettsége néhany
honappal a rohamok megjelenése utan észlelheté (149). Mindezek az adatok alatamasztjak a

funkcionalis hemisphaerotomia indikéciojat a betegségben.

3.3.3. Hypothalamus hamartoma

A hamartoma elnevezés a gordg hamartia (hiba, zavar) szobol szarmazik és olyan
fokalisan megjelend benignus, kongenitalis malforméciot jelent, amely a normal szovetek
hibas kialakulasa miatt jon 1étre a szervezetben valtozatos lokalizacioban. Az intracranialisan
elhelyezkedd hamartomék leggyakrabban megjelend tipusa a hypothalamusbdl ered. Szoveti
szerkezete hasonlit az egészséges sziirkedllomdnyéra, alakilag normalis sejtekbdl épiil fel,
azonban ezek elhelyezkedése és megoszlasa abnormalis (159). A hypothalamus hamartomak
képalkoto vizsgalattal €s makroszkdposan is hasonlithatnak a kézponti idegrendszer tumoros
folyamataira, azonban a tobbi hamartoma tipushoz hasonléan nem rendelkeznek
neoplasztikus fejlédési tendencidkkal. Novekedésiik iiteme megegyezik az 6ket koriilvevo
szovetekével. A harmadik agykamra alapjabol erednek €s kapcsolatba keriilhetnek a tuber
cinereummal, illetve a corpus mamillare-val is. A tiineteket okoz6 esetek gyakran jarnak
egyiitt kiilonb6zd neuroldgiai, pszichidtriai, valamint endokrinologiai zavarokkal. A valos
eléfordulési gyakorisaga nem ismert, a betegség prevalencidjat, valamint az okozott epilepszia

gyakorisagat egyes tanulmanyok 0,5-2/100000 koriil hatarozzak meg (160,161).

A hypothalamus hamartomak morfologiai kapcsolatban vannak a hypothalamusszal,
valamint a kornyezd strukturdkkal. A kivaltott jellegzetes tiinetek eredete erre a szoros
kapcsolatra vezethetd vissza. Az esetek donté hanyadaban megjelend gelasztikus epilepszia
mellett, a hamartomék gyakran jarnak egyiitt mas, esetenként generalizalt epilepszids
szindromakkal, amelyek iddvel tovabbi tipusokka alakulhatnak (162). A goércsrohamok

mellett, az esetek egy részében pubertds praecox, viselkedészavarok, valamint a kognitiv
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teljesitmény progressziv csokkenése is megfigyelhetd. A hypothalamus hamartomak
idegsebészeti jelentdésége abban all, hogy a sebészi vagy mas, példaul sztereotaxias
sugarsebészeti beavatkozas sok esetben megsziinteti a kialakult tlineteket vagy csokkenti a

stlyossagukat (131,163).

Az irodalomban fellelhetd sebészi klasszifikaciok koziil a Delalande és Fohlen altal
megalkotott beosztast részesitjiik eldnyben, amely négy tipust kiilonboztet meg a
hypothalamushoz val6 illeszkedés sikjai, illetve a sebészi feltarasok kiilonb6zOségei alapjan
(163). Az I. tipus horizontalis sikban kapcsolodik a hypothalamushoz és lateralizalhat az
egyik oldalra, a II. tipus vertikalis sikban kapcsolodik és intraventricularisan helyezkedik el.
A 1IL tipus az L. tipus és a II. tipus keveréke, mig a IV. tipus magaban foglalja az 6sszes Orias

méretl hamartomat.

Tekintettel a ritka betegség altal eldidézett klinikai szempontbol sulyos tlinetekre,
Osszegylijtottiik a nagy gyermek- és epilepsziasebészeti tapasztalattal rendelkez6é klinikaink
miitéti anyagat. Az elmult 16 évben Aaltalunk operalt hypothalamus hamartomdas beteg

retrospektiv klinikai adatait dolgoztuk fel.

3.3.3.1. Betegek és modszerek

1998 ¢és 2014 kozott 11 miitéti beavatkozast végeztiink 10 betegen (6 n6 és 4 férfi)
kiilonbozo feltarasokbdl és egy gamma-késkezelés tortént. A kezelt hypothalamus hamartoma
9 esetben sporadikus megjelenésii volt, 1 esetben pedig Pallister-Hall szindroma
részjelenségeként kertilt felfedezésre. A betegek életkora a miitét idején 1 €s 30 év kozott
oszlott meg (atlag: 10,9 év, SD £7,9 év). A beavatkozas eldtt minden esetben részletes
neurologiai vizsgalat, rutin EEG és képalkotd vizsgélat tortént (MR, illetve CT). Az elsd
tiinetek 0jsziilottkor és 14 éves kor kozott jelentek meg (atlag: 4,4 év, SD+4,8 év). A betegek
klinikai adatait az 10. sz. tablazat tartalmazza.

A kiilonbozd tipust epilepsziaval diagnosztizalt betegeknél gelasztikus rohamot (7/10
eset), komplex parcialis rosszullétet (4/10 eset), fokalis rohamot (3/10 eset), grand mal tipust
rosszullétet (3/10 eset), valamint infantilis spasmust (1 esetben) figyeltiink meg. Hét betegnél
két kiilonbozd tipusti epilepszia alakult ki. Egy betegnél, a betegség lefolydsa soran
epilepszias rosszullét nem jelentkezett. Ebben az esetben a Pallister-Hall szindroma

részjelenségeként (2. eset) posztaxialis polidaktilia is észlelhetd volt.
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A 10 vizsgalt betegbdl 7-nél kiilonbozd pszichiatriai betegségek tarsultak az
epilepszidhoz. Otnél magatartas zavarok is felléptek, amelyek koziil 4 betegnél hiperaktivitas,
1-nél pedig sulyos agresszivitas volt megfigyelhet6. Harom esetben kényszerbetegség alakult
ki. Hat esetben egyidejiileg legalabb két kiilonb6z0 pszichiatriai probléma szerepelt a

koértorténetben.

Pubertas praecox 3 betegnél jelentkezett. Egyikiiknél 7 éves korban mellndvekedés, a
masodik esetben 2 évesen vaginalis vérzés indult meg. A harmadik betegnél egy éves koraban

kezdddo hirsutismus hivta fel a figyelmet az endokrin diszfunkcidra.

A preoperativ MR, illetve CT vizsgalatok a hypothalamus hamartomat kontrasztot nem
halmoz6 elvaltozasként tiintették fel. Az MR vizsgalatokon T1 szekvencian az elvaltozas
izointenz, T2 szekvencian izo-, vagy hiperintenz képletként dbrazolodott a hamartoma. A
miitét eldtt végzett képalkoto vizsgalatok egyikén sem figyeltiik meg a hamartoma méretének
progressziojat a legel6szor elkésziilt felvételhez képest, illetve a mitétek utan sem
jelentkezetett a reziduum novekedése a kovetés soran. Harom 1. tipusu, 4 II. tipusu és 3 IIL

tipusu beteget operaltunk. I'V. tipusti hamartomas beteg klinikai anyagunkban nem fordult elé.
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10. tablazat: Hypothalamus hamartomas betegek klinikai adatainak 6sszefoglalasa (F: férfi, N:

nd, G: gelasztikus roham, GM: grand mal, KPR: komplex parciélis roham)

Eletkor az elsd

Eset tiinetek Epilepszia tipusa: Klasszifikacio
Nem ) ) Endokrin tiinetek Pszichiatriai zavarok
szama jelentkezésekor rohamgyakorisag (Delalande)
(ev)
kognitiv teljesitmén
G: 30/nap 8 ! Y
1. F ujsziilottkor - csokkenése, 1.
KPR: 1-2/¢j . o
hiperaktivitas
mellndvekedés
2. N 7 nem észleltek - l.
(7 évesen)
3. F 14 fokalis, GM: hetente - - l.
kognitiv teljesitmény
G: 5/nap vaginalis vérzés csokkenése,
4. N ujsziilottkor ) ) o 1.
fokalis: 4-5/nap (2 évesen) hiperaktivitas,
kényszerbetegség
kognitiv teljesitmény
5. N 11 fokalis: 2-3/hét - l.
csokkenése
G: 10-15/nap kognitiv teljesitmény
6. N 3 infantilis spasmus: - csokkenése, 1.
100/nap hiperaktivitas
G: 1-2/ho
7. N ujsziildttkor - - 1.
KPR, GM: 1-2/h6
kognitiv teljesitmény
G: 20-25/nap
8. N 4 - csokkenése, 1.
KPR: naponta ) o
hiperaktivitas
kognitiv teljesitmény
G: 5-6/nap csokkenése,
9. F 2 - 1.
KPR, GM: 5-6/nap agresszivitas,
kényszerbetegség
o kognitiv teljesitmény
hirsutismus
10. F 3 G: 10-20/nap csokkenése, Il
(1 évesen)
kényszerbetegség
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A mutéti megoldasokat és azok eredményeit a 11. tablazat tartalmazza. Tizenegy
miitéti beavatkozast végeztiink 9 betegen. Egy beteg kizardlag gamma sugérkezelésben
részesilt egy kiilfoldi centrumban. A Delalande ¢s Fohlen klasszifikacionak (163)
megfelelden a kilenc operalt betegbdl hétnél csak egy mutét tortént (3 supraciliaris feltaras, 1
transcallosus feltaras, 3 endoszkopos transventricularis eltavolitas). Két esetben végeztiink két
miitétet, el6szor supraciliaris feltarasbol reszekaltuk a hamartoma interpeduncularis
komponensét, majd egy éven belill, egy masodik iilésben transcallosus, interfornicealis,

transventricularis Gton eltavolitottuk a harmadik kamraban taldlhatdo hamartoma reziduumot.

3.3.3.2. Eredmények

A kiilonbozd epilepszia tipusokkal jelentkezd, miitéti beavatkozéasban részesiilo 9
beteg koziil 3 rohammentessé valt minden el6zdleg megfigyelt epilepszia tipusban (1., 3., 7.
eset). Tovabbi négy beteg esetében rohammentességet értiink el a gelasztikus epilepszia
tekintetében, emellett a megjelend mas tipusok (fokalis, infantilis spasmus, komplex parcialis)
rohamszama csokkent (4., 6., 7., 8. eset). A fennmaradd harom beteg epilepszias rosszullétei
nem multak el, de két esetben a rohamok ritkulasat, illetve a rosszullétek hosszanak
rovidiilését is megfigyelhettiik (5., 9. eset). Egy betegnél a terdpias beavatkozas nem

valtoztatott a kezdetben meglévo sulyos epilepszia betegségen (10. eset).

A beavatkozasokat megel6zden 3 betegnél tapasztaltunk pubertds praecoxra jellemzd
tiineteket, de ezek 2 esetben a miitétet kovetden javultak (2., 4. eset). A gamma-késkezelést

kovetden pozitiv klinikai valtozast nem tapasztaltunk (10. eset).

A kognitiv hanyatlassal jelentkezd hét beteg koziil harom esetben javulast érzékeltiink,
négy esetben nem tortént valtozds. A magatartdszavarokkal (hiperaktivitas, agresszivitas)
kiizdd 6t beteg koziil mindossze kettdnél vettiink észre javulést a beavatkozas eldtti allapothoz
képest. Két betegnél nem tortént érdemi javulés, egynél pedig az agresszivitas stlyosbodasat
figyeltik meg, valamint ebben az esetben egy 1) pszichidtriai tiinet is jelentkezett
(kleptoménia). A miitét elétt kényszerbetegség tlineteit mutatd 3 beteg allapota ebbdl a
szempontbol nem valtozott a beavatkozast kovetden. Az operdciok utdn 3 esetben Iéptek fel
miitéti szovddménynek tekinthetd endokrinologiai tlinetek. Két betegnél figyeltiink meg
hiperfagia miatt kialakult obezitdst a posztoperativ iddszakban, 1 betegnél pedig atmeneti

diabetes insipidus tiinetei jelentkeztek, amely miatt hormonpdtlo kezelést inditottunk. Ezeken
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kiviil mas mitéti szovodményt nem tapasztaltunk. A vizsgalt betegek egyikénél sem

jelentkezett neuroldgiai deficit a kovetési idészakban (0,5-16 év).

11. tabldzat. A hypothalamus hamartomas betegeken végzett miitétek eredményei (G:

gelasztikus roham, GM: grand mal, KPR: komplex parcialis roham)

Eletkor a L . N
Eset o Epilepszia a miitétet Endokrinologiai Pszichiatriai Kovetés
Miitét tipusa miitét idején . o
szama kovetéen valtozasok valtozasok ideje (év)
@)
rohammentesség kognitiv javulas,
transcallosus . ] ] .
1. ) 5 minden epilepszia nincs valtozas magatartaszavar 14
reszekcio )
tipusban mérséklodott
supraciliaris pubertas praccox
2. ) 8 - - 16
reszekciod megallt
o rohammentesség
supraciliaris . . . )
3. ) 16 minden epilepszia nincs valtozas - 8
reszekcio
tipusban
supraciliaris, G elmult, a tobbi pubertas praecox kognitiv javulas,
4. transcallosus 1,ill. 2 tipus rohamszama megallt, diabetes kényszerbetegség 13
reszekcio csokkent insipidus (1. miitét) valtozatlan
o rohamok
supraciliaris ) o
5. ) 16 gyakorisaga és hizas, 20 kg kognitiv javulas 1
reszekcid )
hossza csokkent
G elmult, a tobbi
endoszkopos ) )
6. ) 11 tipus rohamszama nincs valtozas javulas nem észlehetd 0,5
reszekcid
csokkent
rohammentesség
endoszkopos ) ) ) )
7. ) 30 minden epilepszia nincs valtozas - 0,5
reszekciod
tipusban
G elmult, KPR kognitiv javulas,
endoszkopos ) ] o
8. ) 9 szama mérséklodott, nincs valtozas hiperaktivitas 4
reszekcid )
egyszeri GM mérséklddése
supraciliaris, rohamszam '
. ) javulas nem
9. transcallosus 10, ill. 11 csokkenés minden hizas, 12 kg 14
. ) ) észlelhetd
reszekcio epilepszia tipusban
javulas nem ) javulas nem
10. gamma-kés 12 nincs valtozas 12

észlelheto

észlelheto
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3.3.3.3. Megbeszélés

A nevetd gorcsokkel jaro epilepszia betegséget el6szor Trousseau irta le 1873-ban, mint
,»,eros nevetési kényszert” (164). A gelasztikus epilepsziat, amit a hypothalamus hamartomak
altal okozott legjellegzetesebb tiinetnek tartunk Daly és Mulder kapcsolta 6ssze a betegséggel
1957-ben (165). A kifejezés a gorog gelos (6rom) szobdl szarmazik. A nevetd rohamok
jellegzetesen a korai gyermekkorban alakulnak ki, gyakran a neonatalis idészakban és minden
esetben egylitt jarnak gyogyszerre rezisztens, katasztrofalis sulyossagu epilepszia betegség
kialakulasaval. A gelasztikus rohamok jellegzetesen rovid, gyakran visszatérd rosszullétek,
amelyeket 6romtelen nevetés és grimaszolas kisér (166). Ritkan a nevetés helyett, sirasra
emlékeztetd vokalizacio jelenik meg a grimaszolds mellett. A nevetés és a sirds egyszerre is
megjelenhet ugyanazon betegnél, akar egy rohamon beliil is. Ezek a rohamtipusok sziiletéskor
differencidl diagnosztikai nehézséget jelenthetnek, mivel konnyen 0Osszetéveszthetok a
csecsemo egészséges nevetésével, vagy egyes hasi korképekkel. A gelasztikus epilepszia nem
pathognomikus a hypothalamus hamartomakra. Megjelenését egyes frontalis, illetve
temporalis lebenybdl kiindulo epilepszia betegségek soran is leirtak (167-172). Ezek mellett
megfigyeltek roham alatti nevetést corticalis dysplasia, sclerosis tuberosa, hypophysis
tumorok, gliomak, meningeomak részjelenségeként is (173-175). Mas rohamtipusok is
el6fordulhatnak a betegség lefolyasa soran, amelyek sulyosabb kovetkezményekkel is
jarhatnak. Az irodalomban fellelhet6k beszamolok generalizalt tonusos-klonusos, komplex
parcialis, abscence, valamint atipusos abscence rohamok megjelenésérdl is (162,176-178).
Ezek a rohamtipusok azonban szinte soha nem jelennek meg a betegség bevezetéseként.
Azokban az esetekben, amikor egy ilyen rosszullét utan keriil felfedezésre az elvaltozas, mar
valosziniileg volt a betegnek nem diagnosztizalt gelasztikus rohama. A hypothalamus
hamartoma altal kivaltott komplex parcialis rohamokra jellemz6 az epigasztrialis diszkomfort,
félelemérzeés, egyszerli automatizmusok kialakulasa, axialis mozgasok vagy végtag rangasok

megjelenése (167).

A gelasztikus rohamok alatt vagy a rohamok kozott végzett skalp EEG vizsgalatok
egyaltalan nem, vagy minddssze aspecifikus elvaltozasokat mutatnak azokban az esetekben,
amikor ez az egyetlen megjelend rohamtipus. Az irodalomban fellelhetd, hypothalamus
hamartomas betegeken végzett mélyelektrodas vizsgalatok egyértelmiien bizonyitottak, hogy
a gelasztikus epilepszia kiindulasi géca a hamartoman beliil talalhaté (179,180). Ezen feliil
egyes betegeknél sikeriilt neveté rohamokat provokalni a hamartoma direkt mélyelektrodas

ingerlésével, amely tovabbi bizonyitékot szolgaltatott az intrinsic epileptogenezisre (181,182).
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A komplex parcialis, illetve a generalizalt rohamok kialakuldsa valoszintileg a kisiilések, a
hypothalamus kiterjedt kapcsolatrendszerén keresztil a frontalis, illetve a temporalis
lebenyekre valo raterjedésével jonnek létre. Ezen rohamok motoros elemei, illetve az
interiktalis EEG elvaltozasok az esetek tObbségében az egyik oldalon elhelyezkedd

hamartoma felé lateralizalnak (167).

A gelasztikus roham alatt végzett FDG-PET vizsgalatok fokalis, corticalis
hypometabolizmust mutatnak a hamartoma epilepszias halozatat érintd lokalizaciokban
(183,184). Emellett a hamartoman beliill a gelasztikus rohamok alatt gliikoz
hypermetabolizmus figyelhetd meg, amely dnmagéaban is megerdsitette ezen epilepszia tipus
hamartomén beliili eredetét (184-186). Tovabbi bizonyitékot szolgaltattak a Tc-HMPAO
jelolovel végzett SPECT vizsgalatok, amelyek hyperperfiziot mutattak a hamartoma teriiletén

a gelasztikus rohamok alatt (187-188).

A gyermekkori esetek gyakran jarnak sulyos epilepszias encephalopathia
kialakuldsdval, amelyet szinte mindig sulyos viselkedészavarok megjelenése €és a kognitiv
teljesitmény progressziv csokkenése kisér (177,189). Az érintett gyermekek egy részénél
megfigyelhetd leggyakoribb zavarok a hiperaktivitas, diihkitorések, valamint az agressziv
viselkedés (189). A nevetd rohamok alatt jelentkezd pszichozist gyakran tévesen primer
pszichiatriai betegségként azonositjadk (189). A viselkedésbeli ¢és a kognitiv hanyatlas

altalaban korreldl az epilepszia betegség fejlodésével.

Mindezek mellett eléfordulhatnak pszichiatriai komorbiditasok is az érintett

gyermekeknél, pl. major depresszio, illetve kiilonb6z6 szocialis fobiak (161, 189-191).

Szoros kapcsolat van a hypothalamus hamartomak €és a pubertas praecox kozott
(192,193). A harmadik agykamra fenekéhez nyéllel kapcsoldodd hamartomak ritkan jarnak
egyiitt epilepszidval, ezekre az elvaltozasokra jellemzd a pubertas praecox. A jellemzo
hormonalis valtozasok az esetek 80%-aban mar 2-3 éves kor elott megjelennek (192). A
hamartomat alkot6 sejtek olyan transzkripcids ¢€s jelatviteli utvonalakkal rendelkeznek,
amelyek hajlamosak elinditani és fenntartani a pubertds kialakuldsat okozé GnRH
kibocsajtast. Lehetséges tovabba, hogy a pubertds praecoxot olyan sporadikus génhibak
okozzak, amelyek a hamartoma eldidézése mellett zavart okoznak a ventralis hypothalamus és

a harmadik agykamra fenekének normal embriologiai fejlédésében is (193).

A hypothalamusban kifejlddé hamartomak hisztopathologiai tulajdonsagairdl a korai

vizsgalatok minddssze annyit allapitottak meg, hogy a hamartomak neuronok és az Oket
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tamasztd sejtek szabalytalan halozatabol allnak, ami nagyfokt hasonlésagot mutat epilepszia
kialakulasaval jar6 mas strukturalis elvaltozasokkal (pl. fokalis corticalis dysplasia) (194). Az
immunhisztokémiai mddszerek fejlddésével sikeriilt kimutatni, hogy ezek a neuronok erdsen
festddnek NeuN-nel, ami az idegrendszerben talalhatd érett neuronok markere, tovabba azt,
hogy egy ¢ép fibrillaris matrixba agyazddnak, amely pozitiv szinaptofizin festésre. A GFAP
immunfestéssel alacsony szamban jelenlévé astrocytak és oligodendrocytak valtak lathatova,
amelyek nem mutattak neoplasztikus differencialédast (195). Megfigyelték tovabba azt is,
hogy a hamartomakat alkotd sejtek astrocytdkban gazdag matrixba agyazddo valtozo méreti,
egymastol kiilonalld nodulusokba rendezddnek, amelyeket foként nagyméretti (18-22 um)
piramissejtekkel koriilhatarolt kisméretli (6-9 pm) bipolaris neuronok alkotnak (159). Annak
ellenére, hogy mindkét sejttipus egyedi alkotéja a hamartoméknak, az epilepszids rohamok
kialakuldsaért csak a kisméretli neuronok feleldsek (196). Ezen sejtek elektrofizioldgiai
tulajdonsagénak vizsgalata soran akcids potencidlok pacemaker-szerli spontan tiizelését
fedezték fel, ami nem volt kimutathatd a nagyméreti sejtekben (197). A két sejtpopulacio
kiilonbozik tovabba a szinapszis profiljukban is. Patch-clamp vizsgalatokkal igazoltak, hogy a
GABA receptorok aktivaloddsa ingerelte a nagy sejteket és gatolta a kisebb méretiieket
(198). Az elektrofiziologiai és szovettani vizsgalatokbol szarmazo adatokbol felallitott modell
szerint a klaszterekbe rendez6dott kisméretli GABAerg interneuronok spontan, ritmikus
aktivitast generalnak, ami GABA kibocs4jtast eredményez a nagyméretli neuronok felé. Ez a
szinkronizalt miikodés a nagy sejtek aktivaciojat valtja ki, ami rajtuk keresztiil tovabbitodik az
extrahypothalamicus strukturak felé, amelyek szerepet jatszanak a limbikus rendszert érintd

epilepsziak kialakulasaban (199).

A hypothalamus hamartomék reszekcigjara harom kiilonb6zd miitéti technikat
hasznaltunk. A Delalande és Fohlen altal megalkotott beosztds meghatarozta a sebészi feltaras
modjat (163,200), de a megfeleld kezelés kivalasztasat befolyasolta a beteg ¢letkora, altalanos
allapota, valamint az operald sebész tapasztalata. Az irodalomban fellelhetd adatok is azt
mutatjak, hogy érdemes tobbszintli parcidlis reszekciot tervezni attdl fiiggden, hogy a beteg
tiinetei milyen mértékben csokkennek a kezdeti terapidra. A sztereotaxids sugarsebészet
onallé beavatkozasként, vagy a rezidudlis hamartomak kezeléseként is hasznéalhato eljaras az

arra alkalmas betegek esetében (131).

Az 1. tipust hamartomak esetében a hypothalamushoz torténd kapcsolodas sikja
horizontalis, illetve az egyik oldalra lateralizalhat. Ezekben az esetekben a pteryonalis, illetve

supraciliaris helyzetbdl végzett mikrosebészeti feltaras lehetové teszi a teljes elvalasztast (2.,
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3., 5. eset). A feltarast kovetden a nervus opticus €s a carotis interna kozott érhetd el a
hamartoma eliils6 felszine. A hypophysis nyelének azonositasa utan medialisan reszekaljuk a
hamartomat a harmadik kamraba vald bejutasig (35. abra). Bilateralisan illeszked6 laesio
esetén a hamartoma ellenkez6é oldali felszinét boritd pia mater eléréséig reszekalhatunk,
elkeriilve a tractus opticus sériilését. Az eltavolitas hats6 hatarat a corpus mamillare helyzete
hatarozza meg. Amennyiben a hamartoma magaba foglalja corpora mamillariat, a reszekcid

kiterjeszthetd hatsé iranyba a cisterna interpeduncularis eléréséig.

35. abra. Jobb oldali hypothalamus I. tipusi hamartoma coronalis T1 sulyozott nativ MRI
felvétele (a.). A hamartoma elvalasztasat kovetden késziilt posztoperativ coronalis T1

sulyozott nativ MRI (b.).

A 1L tipusban a hamartoma vertikalis sikban kapcsolodik és intraventricularisan
helyezkedik el. Ezekben az esetekben trancallosus feltarassal az intraventricularis komponens
elérhetd, illetve endoszkopos beavatkozassal is reszekalhatoé (1., 6., 7., 8. eset). Utdbbi
modszer biztonsaggal ismételhetd. A III. tipus az I. tipus és a IlI. tipus keveréke. Ezekben az
esetekben két 1épésben torténd eltavolitas javasolt. Elszor az extraventricularis részek
reszekcidja majd masodik 1épésben az intraventricularis rész elvalasztasa ajanlhato (4., 9.
eset). Az endoszkopos, transventricularis reszekcidé onalléan alkalmazhatdo mitéti eljaras a

kisméretli Delalande II. és II1. tipusti hamartomak esetében.

Az intraventricularisan elhelyezkedé II. tipusi hamartoma 4&ltaldban nem okoz
liquorkeringési zavart, igy a szlik kamrdk endoszkopos eléréséhez a neuronavigacio
felbecsiilhetetlen segitséget nyujt. Biztonsagosan meghatarozhatd a behatolas pontos helye,
amit a hamartomabol kiinduld, az ellenoldali foramen Monroe eliilsé széle mogott atmend

egyenes skalpra vetiilése hataroz meg. Endoszkopos miitét soran a hamartomat az ellenoldal
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feldl kozelitjiik meg. Az oldalkamrabdl a foramen Monroe-in keresztiil jutunk be a harmadik
kamraba. Az egyenes meghatdrozdsa azért is fontos, mert a harmadik kamrdba torténd
behatolds utdn az endoszkdp mogott 1€vd, a foramen Monroi eliilsé-felsd részét alkotod fornix
sériilhet. A latotérbe keriilo, a kamra falabol kiemelkedd hypothalamus hamartoma nem
kiilonithetd az egészséges hypothalamustdl a szine vagy a konzisztencidja alapjan (36. abra).
Az eltavolitas sordn kovetniink kell a hamartoma illeszkedési sikjat és a kamra falat boritd
vékony ependyma réteget. Igy elkeriilhetjiik a tractus opticus és a perforald erek sériilését.
Ennek ellenére néha eléfordul a perforald artéridk enyhe sériilése, amely microinfarctusok
kialakulasahoz vezethet a basalis ganglionok teriiletén és a capsula internaban. Ezek az
infarctusok az esetek tobbségében azonban nem okoznak neuroldgiai tlineteket. Abban az
esetben, ha a hamartoma a corpora mamillaria folott helyezkedik el az eltavolitas sikjanak

nem szabad azokat meghaladnia.

A nagyméretii, jelentds intraventricularis komponenssel rendelkezé hamartomak
esetén a transcallosus, interseptalis, interfornicealis eltavolitas a legmegfelel6bb feltaras (37.
4bra). Onmagéban alkalmazhaté nagyméretii Delalande II. tipusi hamartomdk eltdvolitdsara,
illetve kombinaltan hasznalhat6 mas feltarasokkal a III., illetve a IV. tipusti hamartomak tébb
Iépcsds eltavolitasaban. Ennek a feltdrasnak az alkalmazasat nagyban befolyasolja paciens
¢letkora, mivel tapasztalataink szerint a fiatal gyermekeknél a septum pellucidum két lemeze
még konnyen preparalhatd, ami megkonnyiti a fornixok elvalasztasat is. A beteg ¢letkoranak
novekedésével az interfornicealis behatolas is egyre nehezebbé valik. A nagyméretii frontalis
hidvénak seériilését a feltdras helyének neuronavigéacid segitségével végzett kijelolésével
keriilhetjiik el. Az eltavolitas sikjanak meghatarozasanak elvei megegyeznek az endoszkopos

mutétek soran alkalmazottakkal.
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36. abra. Bal oldali II. tipusi hamartoma T2 sulyozott coronalis MRI felvétele (a.). Az
endoszkdpos trajektor meghatdrozasa neuronavigacioval posztkontrasztos T1 sulyozott MRI
felvételek felhasznalasaval (b.). A harmadik kamraban 1évé hamartoma endoszkdpos miitéti

képe (C.).

A 1V. tipus magéban foglalja az Osszes 6rids méretli hamartomat, amelyekre nincs ajanlott

specifikus sebészi eljaras (ilyen tipusi hamartoma anyagunkban nem szerepelt).

A hamartomak okozta jelentds életmindség csokkenést okozo tiinetek miatt mitéti
kezelés javasolt. Az irodalomban fellelhetd, illetve sajat eredményeink alapjan kijelenthetd,
hogy a hamartomak sebészi reszekcidja alacsony morbiditasi beavatkozas, amely a betegek

tiineteit egyértelmiien mérsékelni képes.
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37. abra. Bal oldali III. tipusti hamartoma preoperativ coronalis FLAIR MRI felvétele (a.).
Preoperativ nativ sagittalis T1 stulyozott MRI (b.). Preoperativ nativ axialis T1 stlyozott MRI
(c.). Posztoperativ (supraciliaris és transcallosus feltaras) sagittalis nativ T1 stlyozott MRI

(d.). Posztoperativ (supraciliaris és transcallosus feltaras) coronalis nativ T1 stlyozott MRI

(e).
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3.3.4. Osszefoglalds

Az epilepszia betegség kezelése az elsé 1épésben gydgyszeres. Amennyiben két év alatt
nem lehet hatasos farmakolodgiai terapiat beallitani, miitét mérlegelését javasoljuk. Bizonyos
esetekben, amikor az epilepsziat egyértelmiien igazolt laesio okozza €s ezt neurofizioldgiai
vizsgalatok is megerdsitik, a miitéti megoldas a valasztando terapia. Ezt alatdmasztja az a tény
is, hogy a rohamszam csokkenése vagy megsziinése esetén a psychohomotoros fejlédés is
felgyorsul. Az onkologia/epilepszia hatarteriiletein 1évé betegségek esetében sem feltétlentil
indokolt a halasztott beavatkozas. Az epilepszia vizsgalata, illetve az epileptogén zdna
kimutatdsa ma is dontéen EEG-analizisen, illetve video-EEG-monitorozason alapul. A
kronikus, intracranialis elektroddk tovabb finomithatjak a diagnosztikai pontossagot. Szamos
mutéti tipus létezik. Az indikacié és a mutét tipusanak kivalasztdsa multidiszciplinaris team
feladata. Megfeleld indikacido mellett az epilepszia sebészi kezelése effektiv és biztonsagos.
Sajat eredményeink alapjan a jo indikacidval végzett beavatkozas hatékony, sok esetben teljes
rohammentesség is elérhetd. A miitéten atesett betegek dontd tobbségében csokkent az

epilepszias rohamok szama. A legjobb rohamkontrollt a laesionectomiatol varhatjuk (135).

3.4. Intraoperativ multimodalis elektrofiziologiai vizsgalatok
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3.4.1. Neuronavigacio, elektrofiziologia szintézise
3.4.1.1. Neuronavigécio a gyermekidegsebészetben

Az utolsé harom évtizedben az idegsebészetet érinté technikai fejlodés atalakitotta
szakmankat. A neuroimagingnak és az intraoperativ elektrofiziologianak, mint kiilonallo
szakteriilet kifejlédésének koszonhetden az idegsebészeti beavatkozasok megtervezhetové
valtak. A pre- és intraoperativ funkcionalis vizsgalatok segitségével a kiilonb6z6 elokvens
régiok feltérképezhetdek, a palyarendszerek azonosithatéak. A sziikséges technikai
fejlesztések rutinszeriien elérhetéek, igy a minimalis invazivitas felé torekvés folyamatos. A
pontos behatolasi irany megvalasztasa mellett a térbeli tdjékozodas biztonsaganak igénye
indokolt. A sztercotaxias célzas tette el6szor lehetdvé a mélyen wlé kisméretli laesiok
biopsziajat (201). Késébb a mikrosebészet ¢és a sztereotaxia kombinacidjaval mar sikerilt
nyitott miitéteket is elvégezni egyre csokkend feltarasokbol a kornyezd strukturak
megkimélésével. A sztereotaktikusan irdnyitott, specialis komputer segitségével, elore
meghatarozott helyrdl, adott térfogatnyi szovet eltavolitdsa valt lehet6vé. A modszer
haté¢konysdga az intraoperativ ultrahanggal és neurofiziologiai térképezéssel kiegészitve
tovabb nétt (202-204), illetve az idegsebészeti miitétek mortalitasa és morbiditasa csokkent. A
keret nélkiili, un. ,,frameless" modszerek (205,206) eldrelépést jelentettek a helykihasznalas
szempontjabol is. Itt a preoperativ CT €¢s MR adatok alapjan egy szamitdogép segit tajékozdodni
a mikroszkopra rogzitett, UH vagy optikai jelet ado és vevo segitségével, vagy egy operalo
kar helyzetének elektronikus ellenérzésével (207,208). A tovabbi fejlédésnek kdszonhetden
kifejlesztésre keriiltek a ,,frameless" €s ,,armless" neuronavigaciés rendszerek, melyek
segitségével ,real time” lehet ellendrizni helyzetiinket. (209-212). A kivalasztott eszkoz
térbeli helyzetét vagy magneses térben, vagy optikai kontrollal hatdrozzuk meg (206,213-
216). A neuronavigaci6 nagy eldnye, hogy megfeleld rogzitéssel életkortdl fliggetleniil
alkalmazhatd. A funkciondlis képalkotés, neuronavigacio, illetve az €éber allapotban végzett
mitét segitségével az elokvens, beszédkozpontok kornyezetében elhelyezkedd laesiok is

biztonsagosan ¢s radikalisan eltavolithatok.

A moddszer 1996-os bevezetésekor a BrainLab Vector Vision neuronavigacios
rendszerét alkalmaztuk. A szamitégéphez nagy képernydjli, nagy felbontasi monitor,
valamint két infravords fény kibocsatasara és az érzékelésére alkalmas kamera csatlakozik. A

két kamerat a miitéti teriilettdl 90-120 cm-nyi tavolsagban helyezziik el. A kamerak infravords
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fényfelvillanasokat bocsatanak ki, melyeket a miiszerekre szerelhetd fényvisszaverd gombok
reflektalt infravords felvillandsok alapjan a szamitogép képes meghatarozni a miiszerek
térbeli mozgésat helyzetét (38. abra). A beavatkozast megel6zden vékonyrétegii CT vagy
MRI vizsgalat késziil, melyet a rendszerbe toltiink fel. A képalkotd vizsgalat megjelenik a
képernyon, majd két- és haromdimenzids rekonstrukciok készithetok. A felkeresni kivant
laesio, valamint a megkimélendd struktirak bejelolhet6k és az optimalis miitéti feltaras
megtervezhetd. Ezutan a két kamerat a miitéti teriiletre iranyitjuk és kalibraljuk. A fejet a
kivant helyzetben Mayfield fejbefogdba rogzitjiik, melyhez harom fényvisszaveré gombot
tarto kis kart (adaptert) erdsitiink térbeli referencidul (39. dbra). A kalibralashoz kozvetleniil a
mitét elott a beteg fejének jellegzetes csontos részeit a navigacids eszkozzel letapogatva
ugynevezett ,,surface map”-et (felszini térképet) hozunk létre. Az ezt alkotd pontokat a
rendszer a virtudlis fejmodell identikus pontjaival azonositja. E regisztracidnak nevezett 1épést
kovetben a navigacids eszkoz helyzetét nyomon kovethetjik az MR-képeken, axialis,
coronalis, sagittalis és egyéb tetszéleges sikokban. A gép valds idében lapoz arra a szeletre,
amelynek megfelel6 helyen jarunk a navigéacios palcaval (un. ,,varazspalca™) a miitét soran. A
monitoron lathatjuk az eltavolitand6 laesio modelljét, valamint helyzetiinket a megkimélendd
erekhez, palyakhoz képest. A neuronavigacios rendszer alkalmas a laesiohoz képest minden
olyan eszkoz helyzetét folyamatosan jelezni a képernyén, amelyre fényvisszaverd gomboket
hordoz6 kisméretl kart erdsitiink. igy az operald csipesziink, a behelyezend6 katéteriink vagy
akar a merev neuroendoszkop intracranialis helyzetét 1€pésrdl 1épésre mindig ellendrizhetjiik.
A fenti segitséggel a legkisebb feltdrasbol a lehetd legkiméletesebben végezhetjiik

beavatkozasainkat.
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38. abra. BrainLab Vector Vision munkaallomas 1997-bél (a.). Fényvisszaver6 gombokkel

ellatott regisztracios rud, ,,varazspalca” €s operacios csipesz (b.).

39. abra. Mayfield fejtarto és az adapter (a.). Az adapter a referenciagdmbokkel és a
,varazspalca” (b.) (1997).
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3.4.1.1.1. Betegek

A modszer bevezetésekor, 1997. januar elseje és 1999. februar hatodika kozott 21 (15
leany ¢€s 6 fit) beteget operaltunk neuronavigacio segitségével. A betegek atlagéletkora tiz és
fél év volt (3-23 év). A neuronavigacié alkalmazasanak a koponya keménysége alapjan
szabhat korlatot az életkor, mivel a fejet szoges befogoba kell rogziteni, amit biztonsaggal
csak a mar elcsontosodott koponyanal végezhetiink el. Az allomanyi daganatok megoszlasat
elhelyezkedés €és szovettani eredmény szerint az 12. és 13. tablazatokban mutatjuk be egyiitt
az egy¢b eltérések miatt operalt betegeinkkel. Két esetben dominans féltekei, az allomanyban
mélyen il6 cavernomat, egy esetben rendkiviil szokatlan elhelyezkedésti, az occipitalis
alloményban kis vérzést okozd, az arteria cerebri posterior harmadlagos oszlasaban {ilo
aneurysmat lattunk el. Egy betegilinknél az eldzetes részletes epilepszia kivizsgalast kdvetden
meghatarozott temporomediobasalis strukturdkat tavolitottunk el a neuronavigiciod
segitségével. Két betegiink benignus intracranialis hypertensio tlineteit mutatta résnyire
sziikiilt kamrarendszerrel. A neuronavigacid6 mégis lehetévé tette a pontos kamrai helyzet

meghatarozasaval a sikeres kamrapunkcidt, €s igy a ventriculoperitonealis shunt beiiltetést.

12. tablazat A laesiok, illetve a cél elhelyezkedése

Lokalizacid Betegek szama

centralis 5
praecentralis
torzsduc—tectum
temporalis
frontalis
temporooccipitalis
parietalis
tectalis

clivus

N P P P P DN DN O W

frontalis szarv

N
-

0sszesen
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13. tablazat. A laesiok szovettana

Szdvettan Betegek szama
Ganglioglioma 2
Astrocytoma grade 1 1
Astrocytoma grade 2 2
Oligodendroglioma grade 2 2
Oligoastrocytoma grade 2 1
Astrocytoma grade 3 2
Ependymoma grade 3 1
Malignus oridssejtes L

glioma

Glioblastoma 1
PNET 1
Chordoma 1
Aneurysma 1
Cavernoma 2
Hippocampalis sclerosis 1
Hydrocephalus 2
Osszesen 21

3.4.1.1.2. Bemutat6 esetek

A 16 éves leany élete els6 GM tipusu rosszulétét kovetden a CT-, majd az MR vizsgalat
bal frontalis, kicsi cavernomanak latszo elvaltozast igazolt. A laesiot neuronavigacios célzas
segitségével 2 cm atméréji craniotomiabodl totalisan eltavolitottunk (40. abra). A beteg

panasz- ¢s tiinetmentesen tavozott az eseménytelen muitét utani szakot kdvetden.

Az 5 éves leany fejfajas, hanyas és aluszékonysag tlineteivel keriilt kivizsgalasra. Az
elkésziilt CT-felvételeken dominans oldali mélyen iilé térszlikité folyamat &brazolddott a
thalamustdl dorsolateralisan. A neuronavigacid lehetdvé tette a daganat felkeresését a

mozgatd kéreg és palydk maximalis megkimélése mellett. A reszekcié kozben is pontos
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tajékozodast adott a tumor széli részeinek feltaldlasahoz, igy makroszkoposan teljes

tumoreltavolitas maradvanytiinetek nélkiil volt kivitelezhetd (41. abra).

40. abra. A koponya haromdimenzidos CT rekonstrukcidja a fejbéron elhelyezett markerekkel
(@.). Sagittalis CT-rekonstrukcid6 a laesio megjelenitésével a ,varazspalca” fejb6ron
elhelyezett csucsahoz képest (b.). Coronalis CT-rekonstrukcié a laesio megjelenitésével

(c.).(1997, BrainLab)

41. abra. Sagittalis (a.) és axialis (b.) CT-rekonstrukci6 a tumor hatarainak bejeldlésével és a
karmarendszer vetiileteinek megjelenitésével. A fejbdron elhelyezett ,,vardzspalca" csticsahoz
képest megallapithaté a tumor helyzete és elére meghatarozhatd annak véarhatdo mélysége is,

igy megvalaszthato a legjobb behatolasi irany (1997).

3.4.1.1.3. Eredmények
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A neuronavigacié bevezetése a kezdeti idoben a mitéti elékésziilet idejét 20-30 perccel
megnyujtotta, de késébb ez mar csak néhany perces tobbletidét jelentett. A regisztracid
atlagos pontossidga, melyet a navigacios szamitogép a regisztracid utdn meghatarozott,
atlagosan 2,8 mm volt (I mm-4,4 mm; BrainLab). A pontos lokalizdcionak kdszonhetden a
kisméretii (2-4 cm) craniotomiak alkalmazasahoz a leggyakrabban 5-8 cm-es egyenes vonali
bérmetszés elegenddnek bizonyult. Minden alkalommal nagy biztonsaggal és a legkevesebb
ép agyszovet elvételével megtalaltuk a keresett laesiot és a tervezett beavatkozast el tudtuk
végezni. A miitét soran lebocsatott agyviz, vagy a reszekcid kapcsan eltavolitasra kertlt
szovetek okozta intracranialis térfogatvaltozasok egy esetben sem okoztak zavaro
pontatlansagot. Fontos megjegyezni, hogy massziv agyvizlebocsatassal, nagyobb cystas
laesiok megnyitasaval az allomanyi tomegelmozdulas mértéke mar nem elhanyagolhato és ez
a preoperativ adatokkal dolgoz6 navigicid pontossagat jelentdsen csokkentheti. Miitéti
mortalitast, morbiditast vagy egyéb posztoperativ szovodményt nem észleltiink. A réskamraba

bevezetett shunt-ok jol miikodnek, panasz- és tiinetmentessé téve betegeinket.

3.4.1.1.4. Megbeszélés

Eredményeink jol bizonyitjdk a rendszer hatékonysagit a beavatkozasok
megtervezésénél. A bormetszés és craniotomia Iényegesen kisebb, mint a navigacio nélkiili
esetekben. A jol kivalasztott behatolasi irdnynak koszonhetéen a legkevesebb ép agyszovet
roncsoldsaval jutottunk el a kivant teriilethez, és minden alkalommal megtaldltuk még a
mélyen fekvé és kicsi allomanyi laesiokat. 2014 6ta a Medtronic StealthSystem® navigacios
rendszerét hasznaljuk a napi gyakorlatban. A miiszerhez kétféle, optikai vagy magneses elven
miikodd helymeghatarozo6 rendszer tartozik. Ezek érzékelik a navigalhatd eszkozok helyzetét
a térben, igy azok megjelenithetdk az eldzetesen feltoltott MR, fMRI, DTI (diffazios tenzor
képalkotas) vagy akar PET képek szeletein, illetve a beldliik készitett 3D virtudlis modellen,
igy a mitét soran mindvégig lathatjuk a beszéd-vagy a motoros kdzpontot, az abbdl kiindulo
palyakat, az eltavolitando teriiletet, illetve nyomon kovethetjiik a hozzajuk viszonyitott pontos
helyzetiinket. A craniotomia optimalis helye még pontosabban megtervezhetd, kisebb feltaras
is elegendd, illetve a subcorticalis elvaltozasoknal kisebb teriileten kell csak megbontanunk a
kéreg szdveti egységét. Az epileptogén teriilet szemmel gyakran nem kiilonboztetheté meg a
kornyezd egészséges képletektdl, ezért van kiemelt jelentésége e miitéteknél a navigacio

hasznalatanak. Akar kisméreti laesiok is konnyen fellelhetdk, de a nagyobb, ugyanakkor
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epileptogén tulajdonsaguk miatt radikalis eltavolitast igényld elvaltozasok esetében is értékes

segitséget nyujt a biztonsagos reszekcio hatarainak ellenérzésében.

A neuronavigacio bevezetésével a mutéti id6 is rovidiilt, hiszen a feltards jelentésen
csokkend mérete miatt a nyitas és zaras gyorsabb, valamint a laesio és az ép struktarak
viszonya gyorsabban tisztdzhat6. Természetesen, mint a clivus chordomas beteglinknél
tapasztaltuk, a basis betegségeinél is nagy segitséget nyujt a tajékozodasban. Ezekben az
esetekben a rendszer allandod, hiszen a csontos strukturakhoz rogziilé képletek helyzete nem
valtozik a mutét soran. A daganatsebészet mellett a navigaciot sikerrel alkalmazhatjuk
neuroendoszkopos beavatkozasok (kamra-, illetve cystafenesztraciok) soran is (214,217),
ilyenkor a navigacids eszkdz maga az endoszkop, melyet a CT, MRI rekonstrukciokon
folyamatosan kovetve, kettds kontrollal vezethettlink a célstruktarakba. A neuronavigacionak
koszonhetben a sziik, résnyi kamraba helyezhet6 kamradrainnel a pszeudotumoros betegek
szamara jobb mitéti megoldas kindlkozik. A modszer alkalmazasa gyakorlatilag kiiktatta a
gyakorlatbol a lumboperitonealis shunt beiiltetését, mely iatrogén Chiari-elvaltozast is
okozhat. Csecsemdknél a magneses lokalizacid jol alkalmazhato, de sziikség esetén, ha a
koponyat megbizhatoan tudjuk a parnas fejbefogohoz erésiteni, akkor az optikai rendszer is

hasznalhato, de a fej esetleges miitét kozbeni elmozduldsa pontatlansaghoz vezethet.

Osszefoglalva a neuronavigacié az idegsebészeti miitétek megtervezéséhez és a
beavatkozas kozbeni folyamatos térbeli tajékozodashoz nytjt jelentés segitséget. A modszer
alkalmazaséaval a réskamra megpungalhat6 és a mikrosebészeti vagy az endoszkopos mutétek
kapcsan létrejove szoveti trauma minimalizalhatd, a mitéti id6 rovidil és mindezek

kovetkeztében a morbiditas csokken (218).

3.4.1.2. Eber miitétek

Elokvens idegrendszeri teriileteken végzett miitétek sordn az egyik legnagyobb kihivast
a biztonsagos reszekci6 hatarainak meghatdrozasa jelenti. Egyrészrdl a reszekcié mértéke sok
esetben befolyasolja a varhato kimenetelt mind intracranialis, mind intramedullaris daganatok
esetében (219-224), masrészrél az elokvens idegrendszeri teriiletek sériilése jelentds
¢letminds€ég romldshoz vezet, novelheti a perioperativ, illetve hosszatavu belgyogyaszati
szovodmények eldfordulasat, illetve korlatozhatja a posztoperativ onkologiai kezelések
lehetdségét. Az elérhetd technikai eszkdzok segitségével ma mar a magas kockazata

idegsebészeti beavatkozasok soran is lehetdség szerint térekedni kell a lehetd legradikalisabb
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eltavolitasra (225). Fentiek miatt mind benignus, mind malignus folyamatok esetében fontos,
hogy a reszekcio mértéke optimalis legyen. Kozponti idegrendszert érintd daganatok esetében
az anatdmia altaldban torzult, illetve elsdsorban primer folyamatok esetében a koéros-ép hatar
megallapitdsa is sokszor nehézkes. Az idegrendszeri strukturak épségének megorzését
preoperativ képalkotd diagnosztikus vizsgalatok segithetik. Alapvetd tampontot a sebésznek
az anatOmiai t4jékozodas jelent. Ugyanakkor kiterjedt térfoglaldo folyamatok jelentOsen
torzithatjdk a normal anatomiat, illetve egyes funkciok (mind példaul a beszédkdzpontok
clhelyezkedése) jelentds egyéni variacidt mutathatnak (226-228). Elsésorban fiatal korban,
lassan novekvo térfoglalasok esetén az agyi plaszticitdsnak koszonhetéen funkcionalis
reorganizacié is bekovetkezhet (229,230). Egyes esetekben funkcionalis vizsgalatok
pontosabb képet adhatnak a kozponti idegrendszer elokvens teriileteirdl, illetve viszonyukrol
az eltavolitandd pathologias folyamattal. Ezek az eszk6zok strukturalis adattal szolgalnak,
funkcionalis informacidt nem tartalmaznak.

Ugyanakkor az elokvens teriileteket legpontosabban intraoperativ funkcionalis
vizsgalatokkal, intraoperativ elektrofiziologiai modszerekkel lehet azonositani (231). Az
idegrendszeri strukturak miikodését elektrofiziologiai eszkdzokkel ellendrizhetjiik. Lehetdség
van mind térképezésre, mely soran direkt ingerre kivaltott valaszok alapjan hatarozzuk meg az
elokvens teriileteket, illetve mind monitorozasra, mikor a funkciokat folyamatos vizsgaljuk.

Az agyi funkciok nagyobb biztonsaggal 6vhatok meg az elektrofiziologia és a képalkotd
modszerek adta lehetdségeket kihasznalva, tovabba az operaciok kisebb invazivitas mellett is
hatékonyabban elvégezhetok. Az epilepszia sebészeti kezelésében az egyik leghatékonyabb
eljaras a laesionectomia (135). Ez a modszer azokban a gydgyszerrezisztens esetekben
alkalmazhato, ahol az epileptogén fokusz jol azonosithatd. Ennek felderitése a kivizsgélas
soran neuropsychologiai vizsgalat, video-EEG-monitorozéas, valamint MR- vizsgalat
segitségével torténik. Ez utobbi, illetve MR spektroszkopia alkalmazasaval megkiséreljiik az
elvaltozas (pl. fokalis corticalis dysplasia, corticalis dysgenesis, alacsony gradusu glioma,
cavernoma) azonositasat. Az elokvens teriiletek megkimélése érdekében a reszekcios hatarok
pontos megtervezéséhez kiegészitd képalkotd vizsgalatokat, funkcionalis MR vizsgalatot,
difftiziés tenzor képalkotast, sziikség esetén PET vizsgélatot végziink. A beszédkdzpontok
fMRI alapjan torténd megjelenitése nagy segitség, de nem tdmaszkodhatunk rd teljes
biztonsaggal. Az aktivitasmérés soran a vér oxigénszint-valtozasatol fliggd jeleket vesziink
alapul, amelyek a tumorosan infiltralt, illetve oedemas teriileteken vélhetéen a nyomds vagy
vaszkularis autoregulécios zavarok hatasara csokkent mértékiiek lehetnek (232). Specialis

mitéti ellatdsra van sziikség, ha az eltavolitand6 teriilet a beszédkdzpontok kdzelében
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helyezkedik el. Ilyenkor az operacid éber allapotban torténhet. A beteg a miitét vagy annak
egy szakasza soran ¢bren van, igy a nyelvi funkciok az operacio soran ellendrizheték. A
beszédkozpontok terliletén torténd elektromos kérgi stimulacidoval a beszéd, illetve a
beszédértés reverzibilisen gatolhat6. Ha a tervezett reszekcids hatarokon beliil elektromos
ingerléssel a beszéd elakadasat vagy egyéb nyelvi funkciok megvaltozasat tapasztaljuk, az
adott teriilet nem tavolithatd el. Emellett dvatossagra int az is, ha a reszekcid soran a
folyamatos tesztelés alatt a miitéti manipuldcio kovetkezményeként beszédelakadast,
megértési zavarokat észleliink (135, 233,234). A pontos lokalizacio, illetve a miitét kézbeni
real-time helyzet ellenérzéséhez rendelkezésre all a neuronavigacios eszk6z. A funkcionalis
képalkotés, neuronavigacid, illetve az éber allapotban végzett miitét segitségével az elokvens,
beszédkozpontok kornyezetében elhelyezkedd laesiok is biztonsagosan és radikalisan

eltavolithatok (42. abra).

42. abra Neuronavigacids eszkdz hasznalata fMRI adatok felhasznalasaval. Piros: laesio,

sarga: Wernicke, kék: fasciculus arcuatus, a mutatdpalca a laesiora mutat.

«

Scope Probe
Small Passive Cranial Frame

2011. majus 3. és 2012. marcius 8. kdzott dsszesen 60 intraoperativ elektrofiziologiai
monitorizalast (11. gyermek) végeztiink (234). A betegek neurologiai tlinetiik alapjan rutin
kivizsgalasokon estek at, CT és/vagy MR képalkotd diagnosztika tortént minden esetben. Az

éber miitétek el6tt a standard kivizsgalas mellett neuropsychologiai vizsgalat, illetve

84



dc_1185 16

funkciondlis MR is tortént. Az intraoperativ elektrofizioldgiai diagnosztika Inomed ISIS IOM
Portable (Inomed, Németorszag) késziilékkel tortént. Az operaciok alatt teljes intravénas
anaesthesiat (TIVA) alkalmaztunk, az ingerlés idejére kiliriilé rovid hatasa
izomrelaxansokkal. Eber miitétek soran regionalis teljes skalp blokkot alkalmaztunk
valamint a Mayfield fejtarté tiiskéinek megfelelden articainnal (Ultracaine DS Forte, Sanofi
Aventis) (235). A koponyanyitas, illetve zaras propofolos feliiletes szedacio mellett tortént,
nasopharyngealis tubuson keresztiili 1égzésasszisztacioval. Betegeink fiatal felndttek voltak, a
mutéti technika gyermekekben korlatozottan alkalmazhat6 a kooperacidé nehézkessége miatt.
Mitéteink soran az exploralt cortexen a funkciok tesztelése alatt ismételten 3 masodpercig 50
Hz frekvencigju, 1000 ps impulzus szélességli bifazisos ingert alkalmaztunk maximum 12
mA dramerdsséggel, amig neuroldgiai tiinet vagy beszédzavar nem jelentkezett. A betegek
kontrollalasa rutinszertien legalabb 2 honappal a miitétet kdvetéen végzett neuropsychologiali
vizsgalattal tortént. A hadrom miitét soran két esetben a reszekcid kovetkeztében érdemi
neuroldgiai deficit nem jelentkezett. Tapasztalataink szerint a beszédfunkciok a fenti
paraméterekkel megfeleld biztonsdggal azonosithatéoak. Az elektrofiziolégiai modszerek
standardizélasa €s a neuroimaging rutinszer(i applikalasa valogatott esetekben megnyithatja a

lehet6séget a korhatar leszallitasara (233,234,236)

3.4.2. Kipanyvazott gerincvelé szindroma, a tethered cord miitéti ellatasa intraoperativ

elektrofiziologiai vizsgalatok mellett

A normalis fejlédés sordn a gerincveld és a gerincoszlop eltéréd mértékben novekszik,
ennek kovetkezményeként felndttkorban a gerincveld altaldban az L I-II. csigolya
magassagaban végzodik. Barmilyen koros folyamat, amely megakadalyozza a gerincveld
cranialis migraldsat, a myelon kipanyvazottsigidhoz vezet. A folyamat hatterében allhat
megvastagodott filum terminale, intraduralis lipoma vagy egyéb daganat, meningocele,
meningomyelocele, illetve barmilyen mas pathologia, amely a gerincveld kitapadasahoz
vezethet (43. ébra). Tethered cord szindroma esetén sokszor a subcutan rétegig kovethetd
koteg, illetve felette borelvaltozas is talalhatdo. A tlinetek a gerincveld fesziilésébol
szarmaznak. Paresis, jaraszavar, vegetativ diszfunkcio, érzészavar egyarant eléfordul. A
tiinetek mar gyermekkorban észlelhetdk, emiatt a miitéti megoldds legtobbszor ebben az
¢letkorban megtorténik. Kevésbé sulyos esetekben csak felnéttkorban keriil észlelésre, de ez

ritkdbban  fordul el6. Bizonyos betegekben a  gerincveld  kipanyvazottsaga
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gerincdeformitdshoz, scoliosishoz is vezethet. A kipadnyvazottsag megsziintetése az
abnormadlis anatomia, illetve a tarsult zarddasi rendellenességek miatt sokszor nagy kihivast
jelent. Ennél a mUitéti eljarasnal is radikalisan, ugyanakkor biztonsagosan kell megsziintetni a
patholdgias allapotot. Elégtelen oldas esetén a tiinetek perzisztalhatnak, az idegrendszeri
struktarak sériilése pedig paresishez, vegetativ zavarhoz vezethet. Emellett szemkontroll
mellett sokszor nem kiilonithet6k el egyértelmiien a neuralis, illetve a kipanyvazottsagért
felelos képletek. A fejlodéstol fiiggden életképes idegelemek lehetnek megjosolhatatlan
helyen a koros szovethez tapadva, melyek biztonsagos azonositdsa ¢és megorzése

elektrofiziologiai modszerekkel lehetséges (237-240).

A mitét sordn 14 csatornas elektrofizioldgiai monitorozast végziink, mindkét also
végtag 6-6 izomcsoportjabol, illetve mindkét oldalon a kiils§ analis sphincter izmabol
vezetjiik el az elektromos jeleket. Szabadon futd elektromiografias (EMG) vizsgélattal a
mechanikus irritadcios jeleket detektalhatjuk, tovabba az atvagando strukturdkat bipolaris
stimulatorral teszteljiik, elkeriilve a motoros rostok esetleges atvagasat. Tapasztalataink
szerint a fenti monitorozas mellett a posztoperativ neuroldgiai deficit elkeriilhetd, és a miitét
megfeleld radikalitassal elvégezhetd. A vizsgalt idészakban 3 esetben alkalmaztunk
intraoperativ elektrofiziologiat a reszekciok sordn. A monitorozas sordn a motoros rostokat
azonositottuk. A stimulust koncentrikus bipoldris bajonett ingerlével adtuk le. Az
aramerdsség 0.8 és 1.3 mA kozott valtozott, az impulzusszélesség 0.2 ms, a frekvencia 3Hz
volt. Posztoperativ romlast nem észleltiink, sikeriilt a motoros funkcidkat teljesen megdrizni,
biztonsdgos reszekciot, illetve detetheringet végezni. A beavatkozas utolsé Iépéseként a
kipanyvazottsag megsziintetését kovetden a zarddasi rendellenességek miatt sokszor

duraplasztika végzése is sziikséges (234,236).

43. abra Kipanyvazottsagot okozoé lumbalis lipoma pre- és posztoperativ sagittalis T2

sulyozott MR felvétele.
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3.4.3. Uj monitorizdldsi lehetségek, D hulldm regisztrdcidja gyermekekben

A gerincveldi tumorok sebészete az egyik legkockazatosabb idegsebészeti
beavatkozasok kozé tartozik. Olyan mikodé idegpalydkat kell megkimélniink melyek
keresztezik a miutéti teriiletet. Sériilésiik sulyos motoros, szenzoros vagy vegetativ kieséses
tiinetekkel jar. Masfeldl az intramedullaris daganatok, az astrocytomdk és ependymomak
radikalis vagy Kkiterjedt reszekcioja pozitivan hat a hossza tavi kimenetelre (241-244). A
képalkot6 modszerek fejlédése, az ultrahangos szivo bevezetése vagy a megbizhato
intraoperativ  elektrofiziologiai  kontroll lehetdvé tette a biztonsadgos reszekcio
kiterjeszthetdségét (245,246), igy az intramedullaris daganatok kezelésében a sebészeti
megoldas elsédlegessé valt (247). A kiterjedt reszekciot célzo miitétek soran kombinalt
intraoperativ elektrofizioldgiai kontrollra van sziikség (219), mivel a gerincvelé funkcidinak
monitorozasa a biztonsagos reszekcid mértékének meghatirozasdban elengedhetetlen. Az
intramedullaris tumorok miitétei soran komplex monitorizalast végziink, mely magaban
foglalja az érz6 ¢s motoros palyakat egyarant (234). Az érz6 palyak miikodését
szomatoszenzoros kivaltott valaszokkal (SSEP) ellendrizziik. A végtagok periférias idegeit
ingerelve (n. medianus, n. tibialis) kivaltott valasz regisztralhato a Cz’-Fz felett az also
végtagok, mig a C3'-C4' felett a fels6 végtagokat illetben a nemzetkézi 10-20 EEG
rendszernek megfeleléen. Ez az elektromos vélasz a hatso kotelek miikodésérdl szolgaltat
informaciot. Korabban a SSEP-t a motoros palyak indirekt vizsgalatara hasznaltak (248,249),
de motoros deficit kialakulhat a SSEP-ben észlelt valtozasok nélkiil is (246,250). Legtobbszor
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a mitét dorsalis myelotomiaval kezdédik és a SSEP valaszok koran eltlinnek a mechanikai
manipulacié kovetkezményeként, igy nincs jelentségiik az eltdvolitds mértékének a
meghatarozasaban. A mozgatd palyakat transcranialis stimulacioval és a valaszoknak a
végtagizomzatbol torténd elvezetésével vizsgalhatjuk. Az ingerlés torténhet magneses mezd
vagy elektromos impulzus alkalmazasaval. Altatott betegeknél transzcranialis ingerlést
alkalmazunk a C1-C2 vagy C3—-C4 felett a nemzetkozi 10-20 EEG rendszernek megfelelden.
A stimulus altalaban 4-5 sorozatban 4 ms-os sziinetekkel 220 mA aramerdsséggel és 1,000 ps
impulzusszélességgel alternaldé pulzusokban torténik. Az izomvalaszokat (compound izom
akcios potencial-CAMP) bipolaris tiielektrodakkal regisztraljuk a periférian. A transcranialis
elektromos motoros kivaltott valasz (TES-MEP) kozvetlen informaciot szolgéltat a miitét utan
varhatd motoros teljesitményrél mivel az eltiind valaszok motoros kiesést jelentenek, illetve
posztoperativ paresist varhatunk (250,251). A kiesés lehet atmeneti még azokban az esetekben
is, ahol a valaszok teljesen eltlinnek, de végleges bénulést is jelezhet. Csak a TES-MEP
alapjan nem lehet meghatarozni, hogy a deficit atmeneti vagy allando, bar a hullamok
eltlinése a reszekcid visszafogésara kell, hogy serkentse a sebészt. Az epiduralis d-hullamok
regisztralasaval lehetséges a posztoperativ motoros deficitrél megbizhatd informaciét nyerni.
A transcranialis ingerlés helye megegyezik a TES-MEP soran alkalmazottal, de ebben az
esetben csak egy egyszeri 500 ps stimulus adunk le és a myelon felett epiduralisan
regisztraljuk a szétterjedd elektromos aktivitast. Hullam regisztrdlasdhoz a motoros palyak
szinkron miikodése sziikséges. A d-hullamnak az alaphoz viszonyitott 50% ald torténd
csokkenése végleges paresist feltételez, mig 50% felett marado csokkenés nem jelent végleges
bénulast még akkor sem, ha korai posztoperativ szakban egyértelmi a klinikai romlas. Deletis
és mtsai szerint a kombinalt MEP és d-hullam regisztracio alkalmazasaval a beteget csak az
atmeneti paresis veszélyének tessziik ki €s minél kiterjedtebb reszekciot érhetiink el (251). Ha
a d-hullam nem detektalhato, a TES-MEP monitorizalast kiilonos figyelemmel kell végezni
ugy, hogy 50%-nal nagyobb amplitudocsokkenést nem engedhetiink meg, mivel a kialakuld
bénulas esetleges atmeneti jellege nem josolhatd meg (251). Amennyiben a d-hullam
vizsgalhatd, ugy az szolgal a monitorizalas alapjaként (252,253), de érzékenysége folytan
szamos tényezd befolyasolja regisztralhatosagat. Reprodukalhatdé hullamok eléréséhez
nagyobb elektromos aktivitas sziikséges, igy a felsé végtagokban megbizhatobb a nagyobb
szami motoros rostok miatt. Az alsd thoracalis régioban a kevesebb motoros rost
kovetkeztében az elektromos aktivitas ereddje kisebb. A patholdgia is befolyasolja a szinkron
elektromos aktivitast. Azokban az esetekben ahol a betegség az als6 gerincveldi szakasz, ill. a

conus felé¢ terjed a distalis regisztraci6 nem kivitelezhetd. A corticospinalis palyak
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myelinizacidjanak foka is fontos tényezd. Szelényi 2003-as publikacidja szerint a fejlodo
idegrendszer miatt gyermekekben a d-hulldm regisztralasa nehézségekbe titkozik (254). A
legfiatalabb betegiik, akinél sikeriilt d-hullamot regisztralni 21 hoénapos volt, mig a 8-31

honapos, betegei koziil 19-bol csak 7 esetben volt sikeres a d-hulldm regisztracioja.

Sajat beteganyagunk adatai alapjan is hasonldéan allapithatjuk meg, hogy a kivaltott
valaszok sokkal érzékenyebbek gyermekekben, mint felnétteknél. Kisérleti jelleggel viszont
sikeriilt egy 10 honapos gyermekben felsé thoracalis intramedullaris patholdgia kapcsan d-

hullamot regisztralni.

3.4.3.1. Esetismertetés

A 10 hoénapos ¢és 1 napos lanygyermeket a C VI-Th 1ll. szegmentumok magassagaban
1év6é cystikus  intramedullaris patholdgia, illetve tethered cord miatt operaltuk.
Harmincnyolcadik hétre sziiletett 2800 grammal APGAR 7/8/9 értékkel. Sziiletéskor a felsd
thoracalis gerincszakasz felett behuzodast, fistulaszerii képzédményt észleltek fokozott
szOrndvekedéssel. A koponya ultrahangos vizsgalata beavatkozdst nem igényld kétoldali
subependymalis vérzést, a sziv ultrahangos vizsgalata kisfoku pitvari szeptumdefektust
igazolt. Teljes gerinc MRI késziilt, mely tobbszords csigolyaanomalia mellett cysticus
intramedullaris laesiot mutatott ki a C.VI-Th. Ill. szintben (44. abra). A cysta fesziilonek
latszott és a kipanyvéazottsag is sejthetd volt, igy miitétet indikaltunk. A beteg motoros
fejlédése elmaradt, a gyermek nem tudott {ilni, kiszni. Més neurologiai deficit nem volt

észlelheto.

3.4.3.2. Anaesthesia

A monitorizalast igénylé miitéteknél teljes intravénas anaesthesiadt (TIVA) végziink
propofollal és fentanyllal kiegészitve, igy a MEP regisztracio altalanos narkdzisban lehetséges
(255). Az intubalashoz rovid hatasidejii izomrelaxanst alkalmazunk, mely a monitorizalas
idejére teljesen kiiiriil. Az alvasmélységet IoC ViewTM monitor rendszerrel ellendrizziik

(Morpheus Medical, Barcelona, Spanyolorszag).
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44. abra. A cervicothoracalis régioban 1évé cysticus intramedullaris laesio és felsé thoracalis

csigolya fejlodési zavar T2 sulyozott sagittalis és coronalis MRI vizsgélata.

3.4.3.3. Mitét

Hason fekvd helyzetben a lathatd, Th II. magassdgdban 1évd recessus felett ejtett
hosszanti kézépvonalas metszésbdl egy kotdszovetes kteget prepardltunk ki, mely a bdralatti
rétegben két processus spinosus kozott a durdig vezetett. A dura megnyitdsa utdn valt
lathatova, hogy a myelon hozzatapad a koteghez. Az elvalasztas utan a gerincveld pulzacidja
megindult. Tovabbi decompressiot, myelotomiat nem tartottunk sziikségesnek és felszivodo
fonalakkal réteges sebzarast végeztiink. A posztoperativ szak zavartalan volt. Neurologiai

statusza nem romlott, békés sebbel bocsatottuk el.

3.4.3.4. Intraoperativ elektrofiziologia

A miitét alatt a laesiotol proximalisan és distalisan is d-hullam regisztraciot végeztiink.
Tekintettel a tervezett beavatkozasra, mely csak a detetheringet célozta, méas modalitassal nem
tortént monitorizalas. A d-hullam regisztracidja nem befolyasolta a miitétet, azt a beteg
¢letkora miatt technikai okokbol probaltuk meg kivitelezni. Az Inomed (Németorszag)
hordozhat6 ISIS IOM késziilékét és a gyarto altal biztositott eredeti d-hullam regisztracidhoz
sziikséges elektrodakat hasznaltuk. Transcranialis elektromos stimulaciot végeztiink a 10-20
EEG rendszernek megfeleld C1-C1 ¢és C3-C4 helyeken. Tapasztalataink szerint mind
gyermekekben, mind felnéttekben a C3-C4 kozotti ingerlés hatékonyabb. A C3-C4 kozott
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egyszeres 160 mA aramerdsségii (300V, egyenaram), 500 ps impulzuspulzus szélesség,
alternald pulzust ingerlést végeztiink. Az alacsony frekvencia filtert 5 Hz-re, a magas
frekvencia filtert 1700 Hz-re allitottuk. A késziilék erdsitését és az alacsony frekvencia filter
aranyat 1/30-ra allitottuk. Az ingerlést kovetéen 80 ms-os intervallumokkal regisztraltunk és
négy hullamot atlagoltunk a stabil eredmény érdekében. A vizsgalat alatt stabil,
reprodukalhaté d-hullamot sikeriilt detektalnunk (45. dbra) a laesiot6l proximalisan a fenti
paraméterekkel. A latencia 4,3 ms, az amplitud6 19,2 pV volt. A pathologiatol distalisan nem

sikeriilt d-hullamot regisztralni.

3.4.3.5. Megbesz¢lés

A gerincvel6i betegségek miitétei magas kockazattal jarnak a posztoperativ neurologiai
romlast illetéen. A gerincveld milkddésének intraoperativ elektrofiziologiai monitorizalasa

ezért elengedhetetlen a funkciok megdrzése szempontjabol (219,251).

45. abra. A patholdgiatol proximalisan, a cervicothoracalis régioban detektalt d-hullam.

-
d-wave
v
w
.
MEP &

Annak ellenére, hogy néhany régi tanulmany szerint a kozvetlen neuroldgiai kimenetelre
nincs hatassal az elektrophysiologiai monitorozas, a 3 honapos kimenetel a monitorozott
csoportban jelzetten jobbnak bizonyult (250). A gerincveld miikodését szomatoszenzoros
kivaltott valaszokkal, motoros kivaltott vélaszokkal és d-hulldm regisztracioval lehet

vizsgélni. A neuroldgiai funkcidk hosszu tavli megitélése szempontjabdl a d-hulldmnak van a
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mikodése sziikséges, illetve az fiigg a palyak érettségétdl is (254). Bar az irodalomban a d-
hullamot robusztus, konnyen regisztralhatd hullamként irjak le, gyakorlatunkban az esetek
donté tobbségében regisztralhato SSEP és MEP mellett a d-hullam igen érzékeny. A
regisztralast maga a patholdgia is befolyasolja. Ha a corticospinalis palydk infiltraltak, az
elektromos aktivitas deszinkronizalddik és a d-hulldm detektalasa lehetetlenné valik. Ahogy
kozelitlink distalisan a conus fel¢, a magasabb szintekben kilépd motoros rostok miatt a
motoros palyak Osszetett aktivitdsa alacsonyabb, ami szintén megneheziti a regisztraciot. A
conusban 1évo pathologiak eltavolitasat d-hullam regisztraciéval nem lehet kiegésziteni, mivel
a mutéti teriilettdl distalisan mar nincs myelon. A proxymalis véalaszok detektdlasa pedig
semmilyen befolyassal nincs a mitétre, illetve a gerincveld mitkodésérél nem ad informaciot.
Szelényi tapasztalatai (254) alapjan fiatal gyermekekben nehéz a regisztralas. Eseteik koziil a
legfiatalabb, akinél sikeriilt d-hulldmot rogziteni, mindéssze 21 honapos volt. Ennek oka az
éretlen corticospinalis palya, mivel a myelinisatio az els6 honapokban még zajlik. Emiatt a
szinkron elektromos aktivitast nem lehet reprodukalhat6é hullamként regisztralni. Esetiinkben
egy 10 honapos gyermekben sikeriilt d-hullamot észleni a mitét alatt. Bar a ténynek nem volt
befolyasa az operacidra, azt jelzi, hogy éretlen corticospinalis palyak esetén is lehetséges a d-

hullam regisztracioja.

3.4.3.6. Kovetkeztetés

A gerincveldi pathologidk biztonsagos eltavolitasahoz intraoperativ elektrophysioldgiai
monitorozas sziikséges. A motoros funkciok hosszitava megitélésének legbiztosabb mdodszere
a d-hullam vizsgalata, mely rendkiviil érzékeny. Tobb tényez6 is befolyasolja, tobbek kozott a
corticospinalis palydk érettsége. Ezidaig a legfiatalabb beteg, akinél d-hullamot sikeriilt
regisztralni 21 honapos volt (254), mig esetiinkben egy 10 honapos, intramedullaris laesios
gyermek. Az ¢letkortol eltekintve a d-hulldm észleléséhez sziikséges feltételek idedlisak
voltak. Mindezek arra utalnak, hogy még csecsemdkorban is lehetséges a d-hullam

regisztralasa, elésegitve a biztonsagos reszekcio hatarainak megitélését (256).
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3.4.4. Szelektiv dorsalis rhizotomia

A fels6 motoneuronok karosodasanak kovetkeztében spaszticitds alakulhat ki a
vazizomzatban. A folyamat hatterében szdmos ok allhat, mint pl. trauma, vaszkularis
karosodas, sclerosis multiplex, fejlédési rendellenességek, perinatalis agykarosodas — az
utobbi kovetkeztében cerebralis paresis (CP) johet 1étre, amelyet az esetek tobb mint 90%-
aban spaszticitas jellemez. A spaszticitds mérséklésére elsoként valasztandd modszer
felndtteknél a szajon at alkalmazhato gyogyszeres kezelés, de egyes esetekben nem érheto el a
kivant hatés, els6sorban a szisztémas mellékhatasok megjelenése miatt. Gyermekeknél, illetve
gyogyszerrezisztens, vagy nem tolerdlhatd gyogyszeres terdpia eseteiben tobb idegsebészeti
¢s ortopédiai beavatkozas végezhetd a spaszticitds csokkentésére, illetve a kialakult
kontrakturak, deformitasok kezelésére. A miitéti beavatkozasok célja a spaszticitds enyhitése
mellett a rehabilitacidos lehetdségek szélesitése, illetve végeredményben a beteg

¢letmindségének javitsa.

Az ordlis antispasztikus kezelésre nem reagdld spasztikus betegek nem ablativ
kezelésének egyik legelterjedtebb forméja az intrathekdlis baclofen adasa beiiltethetd
gyogyszeradagold pumpa segitségével. Az intrathekalisan adagolt baclofen hatékonysaga
nagysagrendekkel nagyobb a per os kezeléshez képest, igy joval kisebb dozis is elegendd
lehet, illetve a szisztémas mellékhatdsok is minimalizalhatéak (257). A spaszticitas
csOkkentésére szdmos ablativ beavatkozds is végezhetd, ezek egy része a mozgés
felaldozasaval jar (257). Az ablativ eljarasok masik része a mozgasfunkcidokat nem karositja,
ezek természetesen a posztoperativ kezelési lehetdségek, illetve a beteg €letmindségének
szempontjabol is sokkal kedvezébb hatastiak. A mozgast megdrzd ablativ eljarasok kozott
szerepel a szelektiv dorsalis rhizotomia (257,258), mely miitét célja az alsé végtagi
spaszticitds csokkentése. Magyarorszagon 2015-ben, a Debreceni Egyetem Idegsebészeti

Klinik4jan vezettiik be a mtéti tipust.

3.4.4.1. Betegek, modszerek
3.4.4.1.1. Anatomiai hattér

Az izomtonus szabéalyozdsdban a vazizomzatban elhelyezkedd izomorsok receptorai
vesznek részt. Az izom nyUjtdsara az la afferens rostok monoszinaptikus reflexivben

kapcsolodnak at a gerincveld ventralis szarvanak alfa motoneuronjaira, ahol excitaciot,
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izomkontrakciot valtanak ki. Az izomorsok érzékenységét az intrafuzalis izomrostok
szabalyozzak, melyek a gerincveld eliilsé szarvaban elhelyezkedé gamma motoneuronokbol
kapnak beidegzést. Az intrafuzalis rostok 6sszehuzodasaval az izomorso érzékenyebbé valik,
igy az izomtonus fokozddhat. Az izomorsok allapotat szamos kézponti idegrendszeri leszallo
palya szabalyozza, igy modulalva a poszturdlis tonust. Kozponti idegrendszeri karosodas
esetén a leszalld gatldo impulzusok kiesése miatt az izomtonus fokozddasat tapasztaljuk. A
spaszticitds csokkentésének egyik megoldasa lehet, ha az izomténust szabalyozd reflexiv

crer

atmetszésével érhetjiik el ezt a hatést.

A gerincbdl kilépé ideggyokok egy dorsalis érzd és egy ventralis motoros koteg
egyesiilésébdl jonnek létre. Minden ¢érzé koteghez tartozik egy ganglion. A gangliontol
rosztralisan az ¢érz6 koteg 1-4 nagyobb nyaldbra, a nyaldbok pedig tovabbi rostokra
oszthatéak. Utobbi kis rostok atlagos szama az L.1. szegmentum ¢s az S.1. szegmentum
kozott 11.1 és 7.7 kozott valtozik, az S.2. szegmentumban szignifikansan kevesebb rost
talalhatd (259). A rostok atmérdje L.1.-L.4. kozott novekszik, majd S.2-ig csokken. Az

anatomiai jellegzetességek ismerete feltétlentil sziikséges a miitét biztonsagos kivitelezéséhez.

3.4.4.1.2. Miitéti technikak

crer

kovetkezményesen az alfa motoneuronok aktivitdsdnak csokkentése. Ennek céljabol az érzo
rostok koriilbeliil 50-66%-anak atmetszése sziikséges szegmentumonként (257). Az igy
végzett rhizotomia nem okoz lényeges szenzoros deficitet, ugyanakkor az izomténust
jelentdsen csokkentheti. Alapvetéen két mitéti technika terjedt el a szelektiv dorsalis
rhizotomia végzésére. A multi-level megkozelités soran a beavatkozas nagy feltarassal jar, a
dorsalis idegszalak azonositasa és szelektiv atmetszése szintenként torténik meg (260). Az
altalunk preferalt single-level megkozelités joval kisebb invazivitast igényel, €és ezaltal a
sebgyodgyulds, és a posztoperativ ldbadozads ideje jelentdsen rovidebb, igy az aktiv

rehabilitacio is hamarabb kezdhet6é meg (260).

A single-level beavatkozas (260,261) egy kb. 4 cm-es metszésbdl elvégezhets. Mutét
sordn a conus magassagban végziink laminectomiat. A feltards minimalizéldsa érdekében a
szint azonositasara MR vizsgalatot végziink, ennek alapjan kijelolhet6 az a lamina, amelynek

elvételével a conus magassadgaban tudjuk megnyitni a durat. Mutét soran a csigolyakat
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rontgenvizsgalattal, a laminotomia utdn a conus magassagat ultrahanggal tudjuk ellenérizni
(46. abra). Duranyitast kovetden elsé 1épésben a jobb és bal, illetve a ventralis és dorsalis
rostkotegek elvélasztasa torténik meg (47. dbra). A fent leirt anatdmiai sajtossagok alapjan az
S.2. ¢s ettdl distalis, vegetativ rostokat is tartalmazo idegszalakat szeparaljuk, és
megkiméljik. A dorsalis L.1.-S.1. gyokoket szintén elvalasztjuk, majd minden egyes
szegmentumhoz tartozo érzd radixot tovabbi 3 kotegre bontunk (L.1. radix esetében sokszor
csak két koteget tudunk képezni, igy itt a rostok 50%-a Keriil atvagasra). Elektrofiziologiai
tesztelés eredménye alapjan az érz6 radix aktivabb kétharmadanak atmetszése torténik meg
minden gyok esetében (48-49. abra). A leirasnak megfeleléen az ellenoldali rhizotomiat is
elvégezziik. Mitétet kovetden a durat szivargasmentesen zarjuk, sziikség szerint
szOvetragaszté hasznalatdval, majd a lagyrészeket felszivodo oltésekkel egyesitjiik tobb

rétegben.

46. abra. A conus medullaris intraoperativ UH képe, sagittalis metszetben
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47. dbra. Duranyitast kovetden a feltart rostkdtegek intraoperativ képe
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49. abra. A kivalasztott idegrost atmetszése.

3.4.4.1.3. Intraoperativ elektrofiziologia

A miitétek soran Inomed ISIS IOM Portable intraoperativ monitorozé késziiléket
hasznalunk (Inomed, Németorszag), a bipolaris stimuldcidhoz két derékszdgben hajlitott
gombvégl stimulatort alkalmazunk. Miitét soran 12 csatornds EMG elvezetés torténik a m.
quadriceps femoris, m. biceps femoris, m. adductor femoris, m. tibialis anterior, m. peroneus
longus, valamint a m. triceps surae monitorozasaval. A ventraliS motoros rostok
azonositdsdnal a mechanikus ingerre a szabadon fut6 EMG vizsgélat sordn irriticios jeleket
kapunk a mozgatd idegek felél, mig a dorsalis, érzé rostok mechanikai manipulacidja
izomvalaszt nem general. A vizsgalattal elkeriilhetd, hogy véletlenszertien motoros rostok is
az atmetszésre szant kotegekhez keriiljenek. Ezt kovetden az aktivabb gyokrészletek
kivalasztasa is elektrofizioldgiai teszteléssel torténik. Az érzd rostokat harom részre osztjuk,
majd mindegyiket teszteljiik. Meghatarozzuk az izomvaélasz kivaltasahoz sziikséges
kiiszobingert (1 Hz, 100 ps, 1-30 mA), majd a kiiszobingert alkalmazva tetanids
sorozatstimulust adunk le 1 masodperces idétartamig (50 Hz, 100 ps, kiiszobinger
ersségével, 1 masodpercig). Az észlelt valasz alapjan a rostok aktivitasat gradaljuk 0 és 4+

kozott (14. tablazat), majd az aktivabb kétharmadot metsziik 4at.
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14. tablazat. Az elektrofiziologiai valaszok értékelése.

Gradus EMG valasz

0 nem fenntartott kistilés

a stimulalt szegmentumnak megfeleld fenntartott kisiilés az

1+
izmokban (azonos oldal)
a stimulalt, illetve ezzel kdzvetlen szomszédos
2+ szegmentumnak megfeleld fenntartott kisiilés az izmokban
(azonos oldal)
a stimulalt szegmentum, illetve ettdl distalis
3+ szegmentumoknak megfeleld fenntartott kisiilés az izmokban
(azonos oldal)
A ellenoldali fenntartott kisiilés azonos oldali valasztol
+

fliggetlentil

3.4.4.1.4. Betegadatok

2014. julius 1. és 2015. junius 30. kozott a rehabilitacidos team és a mitétet végzo
idegsebészek 80 pacienst vizsgaltak, akiknél a szelektiv dorsalis rhizotomia sziikségessége
szakemberek vagy a sziilok, illetve felndtt CP-sek esetében a betegek részérdl felmeriilt.
Koziiliik 39 (48,75%) beteget tartottunk alkalmasnak miitétre. A miitétre valo fizikai és
pszichés alkalmassag megallapitasandl figyelembe vettik a gyermek erdnlétét,
terhelhetdségét, egylittmiikodési készségét, é€letkorat, funkcionalis képességeit (lehetdleg
jaroképesség, vagy a jarasképesség elérésének realis esélye). Felnbttkorban csak jardképes
betegek esetében javasoltunk miitétet. Harminc esetben tortént meg a beavatkozas a fenti
iddszakban. Kilenc esetben a miitéti eldjegyzés megtortént a vizsgéalati periddus utani
id6szakra (2015. jalius-oktober), 14 paciens allapota alapjan nem volt alkalmas a mitétre
(rogziilt kontraktaradk, talzottan sulyos allapot, egylittmiikodés hianya), 27 esetben hosszabb
rehabilitacios el6készitésre van sziikség, vagy varakozast javasolt a rehabilitdciés team a
dontésben a végleges miitéti indikacio felallitisdhoz. Az operalt betegek atlagéletkora 10.07
év (4 - 41.83 év), férfi/nd arany 13/17 volt. A 30 beteg kozott 5 feln6tt szerepel. Az operalt

paciensek koziil 23-an voltak korasziilottek, és koziiliikk 9-en ikerterhességbdl sziilettek (2
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trigemini, 7 gemini). Minden esetben single-level beavatkozast végeztiink intraoperativ

elektrofiziologiai monitorozassal.

3.4.4.2. Eredmények

A kivant mennyiségli rostatmetszést minden esetben el tudtuk végezni. Motoros, illetve
vegetativ szovodmény nem jelentkezett. Liquorszivargas, sebgyogyulasi zavar, fertdzés,
utovérzés egy esetben sem volt. A korai rehabiliticio6 minden esetben tervezett modon
elkezd6dott. Minden operalt beteg gondozasa, rendszeres ellendrzése megtorténik. Egy
gyermeknél a beavatkozas célja kizarélag a tiinetek csokkentése volt, itt sem elokészitd, sem
posztoperativ rehabilitdcids programot nem terveztiink. A korai id6északban (3 hoénap) a
rehabilitacid soran egyetlen gyermeknél vagy feln6ttnél sem észleltiink paresist vagy

vegetativ zavart.

3.4.4.3. Megbesz¢lés

A cerebralis paresises gyermekek sokszor szenvednek stlyos spaszticitastol, mely
kifejezett deformitdsokhoz ¢és funkcidzavarokhoz is vezethet (261). Szdmos tanulmany
igazolta, hogy a szelektiv dorsalis rhizotomiaval jelentésen csokkenthetd az alsé végtagi
spaszticitds rovid és hosszu tavon is (256,262). A beavatkozas elsdsorban spasztikus
paraparesises betegeknél hatékony, de alsd végtagi spaszticitas tekintetében javulas
hemiparesis, triparesis, és tetraparesis esetén is elérhetd. A miitéttdl azok a betegek varhatnak
életmindség javulast, akik preoperativan jaroképesek voltak. Elsdsorban gyermekkortiak
esetében javasolt, ahol még a jarasfunkciok fejlédése nem fejezddott be, ugyanakkor 2 év
alatti kisgyermekek esetében nem ajanlott (257), tobbek kozott a cerebralis paresis diagndzisa
bizonytalan volta miatt. Bar az idegrendszer fiatalkori plaszticitdsa miatt gyermekkorban
hatékonyabb lehet a beavatkozas (257), felndttkorban is j6 eredmények érhetdek el valogatott
esetekben (262).

A mitétet megfelelden szelektalt cerebralis paresises pacienseknél javasolt elvégezni.
Optimalis jeloltek a jaroképes cerebralis paresises gyermekek spasztikus diparesissel. Kiemelt
figyelmet kell szentelni a tarsuldé kondicioknak, mint példaul a basalis ganglionokat érint6
folyamatoknak, mert a kovetkezményes rigiditds csokkentheti a mitét hatékonysagat.

Amennyiben dyskinesidk, ataxias tiinetek dominalnak, amelyeket miitéttel nem lehet
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befolyasolni, a szelektiv dorsalis rhizotomia elvégzésének nincs értelme (263). A megfeleld
funkcionalis eredmény elérése céljabol a beavatkozas azokban az esetekben sem javasolhato,
ahol a kialakult spaszticitas sulyos kontraktarakat, illetve iziileti deformitasokat okozott, mert
ezeket az idegsebészeti beavatkozas nem tudja visszaforditani. A posztoperativ idészakban
hosszu, intenziv rehabilitacios kezelések 1is sziikségesek, emiatt a megfeleld
egyiittmiikddéshez elfogadhatd mentalis statusz is sziikséges. Az egylittmikodést gatld
kognitiv- vagy viselkedészavar kontraindikaciot jelenthet. Kognitiv teszteket rutinszeriien
nem végeztiink, a gyermekek mentalis allapotara az el0készités soran €szlelt tapasztalatokbol
kovetkeztettiink. Azokban az esetekben ahol a kognitiv funkciok kontraindikéciot jelentenek,
a mitéti javallat alapja lehet a jobb apolhat6sag, vagy fajdalom csokkentése, ha ortopédiai
beavatkozasok vagy intrathecalis gyodgyszeradagold pumpa beiiltetése nem kivitelezhetd.
Osszegezve az optimdlis jelolt az a spasztikus paraparetikus korasziildtt gyermek, aki
jaroképes ¢és nincs jelentds tarsuld idegrendszeri tiinete, vagy fixalt stlyos ortopédiai
deformitasa (262,264). A hosszatavii eredmények szempontjabol kedvezobb az enyhébb
spaszticitds (nagymotoros funkciok otfokozatii osztalyozasi rendszerében a jaroképes gross
motor function classification system (GMFCS) I-1II kategoriaba tartozd gyermekek vagy
felnottek), de stulyosabb esetekben (GMFCS 1-V) is varhato javulas (265,266).

[ SN4

alkalmazni, mint példaul gerincveld karosodas, sclerosis multiplex, hypoxias karosodas, agyi
trauma kapcsan kialakult fels6 motoneuron karosodds esetén. Ezek a tanulméanyok csak
korlatozott eredményt tartalmaznak, a beavatkozas hatékonysagat a fenti korképekben nem
lehet kizarni. Az eredményesség megerdsitéseéhez tovabbi multicentrikus vizsgalatok
sziikkségesek (267,268). Sajat beteganyagunkban csak cerebralis paresises betegeket
operaltunk, igy egyéb etiologidju korképek esetén a beavatkozds hatékonysdgardl nem

tudtunk tapasztalatot szerezni.

A mitét megfeleld felkésziiltséggel és gyakorlattal hatékony és biztonsagos (269),
megfeleld pre- és posztoperativ rehabiliticios ellatassal kivald eredmények érhetdek el, illetve
tobb kozlemény szerint a posztoperativan sziikséges ortopédiai bevatkozasok szamat is
csOkkentheti (261,263). Ugyanakkor beszamoltak egyes esetekben hossztavon észlelhetd
hanyatlasrol is, melyek megjelenhetnek a spaszticitas fokozddasaban, illetve progressziv
ortopédiai eltérések formdjadban is (257). A negativ tapasztalatok jellemzden 10 évesnél
1d6sebb gyermekek esetében észlelhetdek, elsdsorban a jarasteljesitmény, illetve a GMFCS

pontszam tekintetében (270). Bar a beavatkozas és az észlelt allapotromlas kozott a kapcsolat
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nem egyértelmil, sok szerzd felhivja a figyelmet arra, hogy a miitéti indikécio felallitasakor
megfeleld koriiltekintéssel kell eljarni. Egyes kozlemények alapjan a miitét elektrofiziologiai
vizsgalat nélkiil is elvégezhetd (271), véleménylink szerint a biztonsagos ¢és hatékony

beavatkozashoz ez a vizsgalomodszer nem nélkiil6zhetd.

3.4.4.4. Osszefoglalas

A szelektiv dorsalis rhizotomia egy irreverzibilis idegsebészeti miitéti eljaras.
Megfeleléen kivalasztott és el6készitett cerebralis paresis korisméjii betegek esetében a
szelektiv dorsalis rhizotomia kivaloan alkalmas az also végtagi spaszticitas csokkentésére és a
betegek mozgasteljesitményének, életmindségének javitdsdra. A maximalis eredmény
elérés¢hez posztoperativ komplex rehabilitaciés gondozas sziikséges. Eddigi tapasztalataink
alapjan a korai eredmények biztatéak, a sebészi szovOdmények a megfeleld anatdémiai

ismerettel és az intraoperativ elektrofiziologiai vizsgélattal minimalizalhatoak.
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3.5.Hydrocephalus
3.5.1. Kiilsoleg allithato nyitasi nyomdsu szelepek bevezetése

A hydrocephalus sebészi megoldasara a XX. szdzad eleje o6ta sok alapvetd elgondolas
sziiletett. A kommunikalé hydrocephalusok esetében kezdetben a liquor termelését biztositd
plexus choroideus eltavolitasat direkt feltarasbol €s endoszkopos uton is megkisérelték, de a
probalkozasok csak szerény eredményt hoztak (272). Az obstruktiv, nem kommunikalo
hydrocephalusoknal kézenfekvd megoldasnak latszott az elvékonyodott harmadik kamra
fenekének a basalis ciszternak felé¢ torténé megnyitasa. Mind a nyitott, mind a
ventriculographiaval, rontgen képerdsité alatt végzett endoszkopos kamrafenesztraciok a
mitéti technikdk kezdetlegessége miatt Kkatasztrofalis eredményekkel jartak (273).
Mindenképpen emlitést érdemel azonban, hogy ma mar az endoszkopos kamrafenesztracio
elséként valasztandd6 megoldas triventricularis, obstruktiv kamratagulat esetén. Az igazi
attorést a kamrarendszerbdl a liquor elvezetését megvaldsitdo shuntmiitétek 1949-ben tortént
bevezetése jelentette (273). A ventriculoatrialis és a ventriculoperitonealis shuntmiitét valt a
hydrocephalus kezelésének els6dleges modszerévé. Az elmult évtizedek tapasztalatai alapjan
a shuntmiitét sz6védményei is ismertté valtak. A reviziok leggyakoribb okai a tlzott, vagy az
elégtelen agyvizelvezetés kovetkeztében fellépd panaszok, a fertézés és a kiilonbozo
sebésztechnikai problémak (274-281). A szelepek fejlesztése soran a 80-as évek vivmanya a
beiiltetést kovetdoen a boron keresztiil, noninvaziv moddon, ismételt beavatkozas nélkiil
allithatd6 nyomasu szelepek elterjedése volt, mely Magyarorszagon 1996-ban keriilt

bevezetésre.

3.5.1.1. Betegek és miitéti technika

A mitétek soran allithatd nyomasu szeleppel ellatott shuntrendszer beiiltetését végeztiik
el (Sophysa, Franciaorszag). A szelep nyolc kiilonb6z6 nyomasértékre allithatd 50 és 200
vizmm nyomads- tartomanyon beliil egy magnes segitségével. A beallitott szelephelyzet a
beiiltetést kovetden a szelephdz felett a borre illesztett iranytlivel ellendrizhetd, de
bizonytalansag esetén a szelepre merdleges sugarirannyal késziilt hagyomanyos
koponyafelvételrdl is pontosan megallapithato a sugarfogd jelzéseknek megfelelden. A szelep
rezervoarral ellatott kamrai szérral is implantalhatd, ilyenkor a fejbéron keresztiil a rezervoar
pumpalasaval egyszeriien ellendrizhetjilk a rendszer atjarhatosagat. A rezervoar percutan

punkcidjaval klinikai vizsgalatokra liquort nyerhetiink, vagy shuntvezetési zavar esetén
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diagnosztikai célbol izotopot juttathatunk a kamrarendszerbe. A betegek MR vizsgalata
lehetséges. A magneses tér atallithatja a szelepet, ezért minden MR vizsgalatot kdvetden
ellendrizni kell a bedllitast. A szelep fém részének megfelelé szeletekben miitermék

keletkezik az azonos oldalon, a koponya mintegy egyharmadat érint6 mélységig (282,283).

A kisméretii, lapos szelep beiiltetéséhez elegendd egy koriilbelill 2 cm-es bérmetszés a
fejboron, melyen at azt konnyedén be lehet helyezni a periosteum felett a subcutan rétegben
készitett tasakba. Amennyiben a bort a bemetszést kovetéen kissé lefelé huzzuk és a furt
lyukat igy készitjik el, akkor a bormetszés nem keresztezi sem a drain lefutasat, sem a
szelepet. A furt lyuk atmérdje elegendd, ha csak néhany mm-rel haladja meg a kamradrain
méretét. Ezekkel a sebészi fogasokkal optimalis helyzetet teremthetiink a zavarmentes

sebgydgyulashoz.

Az Orszagos Idegsebészeti Intézet Csecsemo6- és Gyermekosztalyan 1996-ban és 1997-
ben Osszesen 34 gyermeknek {iltettiink be allithat6 szeleppel ellatott shuntrendszert. A fiak és
lanyok aranya pontosan megegyezett. A legfiatalabb operalt gyermek 4 hetes és 1560
grammos, vérzés utani hydrocephalusos korasziilott volt. Betegeink majdnem fele (16
gyermek) még csecsemOkorban keriilt miitétre és ezek kozott kilenc 3 honapnal fiatalabb volt.
A gyermekek atlagéletkora alig haladta meg a 4 évet. A kovetési id6 6 és 33 honap kozott

valtozott és atlagban 14 hénap volt.

A posthaemorrhagias (8 gyermek) és a postinfectiosus (5 gyermek) hydrocephalus
diagnozisa volt a leggyakoribb. Hét esetben intraventricularis cysta okozta a koponyaliri
nyomasfokozodast, mig két iddsebb, egy 8 és egy 16 éves betegiinknél aqueductus stenosis
allt a kamratagulat hatterében. Hatso koponyagddri tumor, illetve Dandy-Walker-cysta
egy-egy betegiinknél okozott agyvizkeringési akadalyt, mig a tobbi tiz esetben a

hydrocephalus eredete nem volt tisztdzhato.

3.5.1.2. Eredmények

Betegeink koziil 28-nal a shuntrendszer elsédleges mutét, mig 6 esetben revizio kapcsan
kertilt beiiltetésre. A beiiltetést kovetden harom alkalommal kényszeriiltiink reoperéaciora. A
korasziilott, kis sulyt csecsemOnél a bal oldali parietalis, cystds hydrocephalus megoldésara a
cystan athalado, a bal oldalkamraba is beérd, hosszan perforalt kamradrainként vezettiink be,

mely egyszerre mindkét liquortérbdl elvezette az agyvizet. A pallium a kamradrain
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behatolasanal hartyaszertien elvékonyodott volt. A szelepet alacsony nyomasura allitottuk, de
a subgalealis folyadékgyiilem ennek ellenére kialakult. Mivel tovabbra is észleltiik az
intracranialis hypertensio jeleit, ezért tiz nap mulva reviziot végeztiink, mely soran a
kamradraint ujra pozicionaltuk és a hasi szarat is kicseréltiik. A szelep jol miikodott, ezért ezt
visszahelyeztilk. A kamrai szar jobb helyzetét ugyanabbol a behatolasbol probaltuk elémi a
mar el6zéekben emlitett megfontolasbol. Ujra kialakult a subduralis folyadékgyiilem feszes
kutacs mellett. Ismételt kamrapunkcidok sordn emelkedd sejtszamot észleltiink, ezért négy
nappal késobb a teljes shuntrendszert eltavolitottuk és antibiotikus kezelést kezdtiink. A liquor
tenyésztéssel mindvégig sterilnek bizonyult. Huszonhét napos kezelést kovetden a liquor
feltisztult, ekkor jobb oldalon frontalisan a legvastastagabb agykdpenyen at kozepes
nyomasura allitott szeleppel ellatott ventriculoperitonealis shuntrendszert iltettiink be. Ezt
kovetéen subduralis folyadékgyiilem megjelenését észleltiik, mely miatt a szelepet
fokozatosan magas nyomastra allitottuk. A Kkontroll ultrahangvizsgalatok a subduralis
folyadékgylilem megsziinését igazoltak. A csecsemd a kovetési id6 17 honapja alatt jol

fejlodott és nem volt shuntvezetési zavarra utalo tiinete.

A masik korasziilott csecsemdnek posthaemorrhagias hydrocephalus miatt iltettiik be a
shunt-6t, egy honapos koraban tartdos kamradrainage utan. Mivel az agykOpeny nagyon
elvékonyodott volt, a szelepet magas nyomadsura allitottuk, hogy elkeriiljilk az esetleges
subduralis haematoma kialakulasat. Két nappal késébb liquorgylilem megjelenése miatt a
szelepet alacsony nyomadsura allitottuk. Ennek ellenére a csecsemd tovabbra is hanyt és a
liquorgylilem nem szlint meg. Kamradrain behelyezése mellett sem észleltiink javulast, ezért
bélpasszazsvizsgalatot végeztiink, mely subileust igazolt. A hasi m{itét soran a peritonealis
szar externaldsra keriilt, melyet csak késObb, békés hasi status és steril liquor mellett
helyeztiink vissza. A csecsemd allapota tovabbra sem javult. Az ismételt kamrapunkci6 Soran
gyulladasos liquort észleltiink és a shuntrendszert teljes egészében eltavolitottuk. Stlyos
ventriculitist észleltiink, melynek kovetkeztében a tartdos antibiotikus kezelés utan
tobbrekeszes hydrocephalus alakult ki. A koponyatiri nyomast két shuntrendszer
beiiltetésével, a supra- és infratentorialis kamrarendszer egyiittes drainalasaval sikertilt végiil

1s normalizalni, egy évvel az els6 miitétet kdvetden.

Egy nagyobb csecsemonél a hasi szar felhuzodott és a szelep koriil kialakult subcutan
folyadékgyililem megoldasara végeztiink reviziot. Mind a harom esetben primer

shuntbetiltetést kovetden keriilt sor a revizidra.
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Subduralis haematoma kialakulasat 6 betegiinknél észleltiik. A hat gyermekbdl csak egy
volt egy évesnél iddsebb, az atlagéletkoruk 7 honap volt. A hat miitétbdl 6t els6dleges, mig
egy revizid volt. A szelep allitasaval minden esetben csokkenteni tudtuk a subduralis

folyadékgyiilemet és punkcidkra vagy ujabb miitétre nem volt sziikség (50. abra).

50. abra. A bal oldali axialis CT felvételen shuntelégtelenség latszik. A koradbban beiiltetett
shunt nem vezet, a Ill. kamra és az oldalkamrak tagak és feszesek. Kozépen a shuntrevizio
utani felvételen, a kamratagulat csokkent. A kamrarendszer tagassaga normalis, de tulvezetés

miatt a beiiltetés oldalan temporoparietalisan subduralis gyiilem alakult ki. Jobb oldalon

subduralis gyiilem megszlinése igazolhato a szelep nyitasi nyomasanak emelését kovetden.

A 16, még nyitott kutacsu csecsemd esetében a klinikai megfigyelések és a napi
ultrahangvizsgalat eredményétdl fiiggden akar naponta is valtoztattuk a szelep nyomasat, mig
megtalaltuk a beteg szdmara megfelelét. A hosszutavl kdvetés soran az egyik betegiinknél 4,
mig egy masiknal 21 honappal a beiiltetést kovetden egyértelmii shuntvezetési zavarra utald
klinikai tiinetek hatterében a CT fokozodo hydrocephalust igazolt. A shunt nyitasi
nyomasanak csokkentésével mind a két betegnél megsziintek a panaszok és a CT-képek

tantisaga szerint is normalizalodtak az intracranialis viszonyok (51. abra).
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51. abra. Axialis nativ CT felvételek megkozelitben azonos sikban. Preoperativ felvétel,
extrém foku kamratagulat, mely jelentds craniocerebralis diszproporcidt jelent. A tabula
interna hullamos lefutdsa a folyamat hosszu fennallasat sugallja (a.). Két honappal a magas
nyomasura allitott szelep beiiltetését kdvetden csokkent a kamrak mérete, jol dbrazolddnak az
extracerebralis liquorterek (b). Huszonkét honappal a beiiltetést kovetden valtozatlan
szelepallas mellett a kamrdk tovabb sziikiiltek, mar szinte résnyire. A beteg panasz- és
tiinetmentes (C.). Gyakori és egyre er6sodé fejfajasai miatt végzett CT felvételek tagulod
kamrakat mutatnak. A szelepet magasrdl kozepes nyomasura allitottuk. A panaszok néhany

nappal késébb teljesen megsziintek (d.). Egy honappal az allitast kovetdéen a kamrak ismét

résnyire sztikiiltek. A beteg panasz- és tiinetmentes (€e.).

3.5.1.3. Megbesz¢lés

A szelep kis mérete és lapos formaja miatt a beiiltetés egyszerli €s csak kis feltarast
igényel. A mitéti id6 rovidiil, a potencialis fertdzési kapu kicsi. Mivel a révid, egyenes
boérmetszés nem a szelep felett fut, tovabba nem keresztezi a drain lefutasat sem, ezért a
sebgyogyulds is biztonsagosabb. A lapos szelep jol felfekszik a csontra, a bor nem

decubitalodik. A shuntrendszer beiiltetését kovetden mindossze két esetben észleltiink
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fert6zéses szovédményt. Két betegiinknél 1996 februarjaban aqueductus stenosis okozta
hydrocephalus megoldasara hasznaltuk az utdlagosan allithatd szelepet. A kronikus, jelentds
craniocerebralis diszproporciot jelentd allapot esetén a shuntbeiiltetést kovetden a subduralis
haematoma kialakulasanak nagy a veszélye. Ezért magas nyomasra allitott szelepet {iltettiink
be, melyet az egyik betegnél fokozatosan allitottunk kozepes nyomasura egy hét leforgasa
alatt, mig a masik gyermeknél magas nyomasra kellett visszadllitani a kezdeti csokkentéseket
kovetden. Fontosnak tartjuk kiemelni, hogy az endoszkopos ventriculostomiaval ekkor még
csak néhany betegre vonatkozo sajat tapasztalatunk volt. Ezt a technikat 1995 soran vezettiik
be. A mai sajat gyakorlatunk, valamint az irodalmi adatok alapjan minden elzar6dasos

hydrocephalus elsé valasztandé megoldasanak a ventriculocisternostomiat tartjuk (214,284).

A szelep nyitdsi nyomadasanak utdlagos valtoztatdsi lehetdsége nagyon kedvezd a
csecsemOk kezelésénél. Jol ismert tény a fesziilé hydrocephalusos csecsemék shuntbeiiltetést
kovetden kialakuld hypotensios tiinetegylittese. A hirtelen nyomasvaltozas gyakran megviseli
a csecsemoket, taplalhatatlanna valnak, sokat hanynak, epilepszias gorcsok jelentkezhetnek.
Sulyos esetben subduralis haematoma alakulhat ki, mely miatt ismételt kutacson keresztiili
punkciokat vagy tartos drainage-t kell alkalmazni. Ezek a beavatkozasok mind a fert6zés
veszelyét fokozzak. Mindezt figyelembe véve gyakran a beiiltetéskor magas nyomastra
allitottuk a szelepet és csak lassan, fokozatosan csokkentettiik a nyitasi nyomast. Ezzel a
modszerrel sikeriilt elkeriilni ezeket a kellemetlen szovédményeket. Egy masik specialis, a
csecsemOkorban jelentkezé komplikacio a subgalealis folyadékgyiilem kialakuldsa. Ezt akkor
latjuk, ha az extrém méretli hydrocephalus esetén a pallium rendkiviil elvékonyodott és a
kamradrain mellett szinte ellenallas nélkiil folyhat ki az agyviz. Ilyenkor nagyon fontos a
shuntrendszer kezdeti ellenallasanak csokkentése. Néhany nappal késébb fokozatosan emelni
lehet a szelep ellenallasat, mikor a szelep és a kamradrain koriil a szovetek mar kezdenek
letapadni. A miitét soran lehet6leg azt a nem elokvens régiot kell valasztani a kamrai szar

bevezetésére, ahol az agykopeny a legvastagabb.

Amiodta rendelkezésiinkre all a valtoztathatd nyomdsu szelep, minden csecsemdnél
kihasznaljuk az utolagos allitds lehetdségét. A kezdeti adaptacios iddszakot nagyon
megkonnyiti, ha a csecsemdk valds nyomadsigényeihez tudjuk igazitani a szelepet, akar
naponta torténd atallitassal is. A szelep beliltetése eldtt a csecsemdk klinikai, CT- és ultra-
hangvizsgalata, az esetleges preoperativ transfontanellaris punkcioknal észlelt nyomasértékei
alapjan dontjiik el, hogy milyen nyitdsi nyomasra allitjuk a szelepet. Minden tapasztalatunk

ellenére gyakran el6fordult, hogy a kezdetben alacsony nyomasura allitott szelepet magas
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nyomasura kellett allitani a kialakuld hypotensids tiinetek kapcsan vagy forditva, a magas
indul6é nyomast alacsonyra kellett valtoztatni az észlelt subgalealis folyadékgyiilem miatt. A
miitétet kovetéen gyakran jelentds, eldre bizonytalanul megjosolhatdé intracranialis
nyomasvaltozasok allnak be. A miitétek sikere leginkabb az emberi szervezet csodalatos
adaptacios képességének koszonhetd. Véleményiink szerint ezt az adaptacios iddszakot,
valamint a hosszutava kovetést konnyiti meg az allithaté nyomasu szelepek hasznalata. Az
allithato szelepek alkalmazasa nem jelent indokolatlan talkdltekezést mar az elsé beiiltetésnél

sem mivel a szelep allitasaval reoperaciot tudunk elkeriilni (285).

3.5.2. Ventriculosubgalealis shunt

A gyermekidegsebészet, illetve a hydrocephalus sebészetének talan legnehezebb
terlilete a korasziilottek germinalis matrix vérzése kovetkeztében 1étrejovoé hydrocephalusa.
Az esetek egy része tobbek kozott az alkalmazott punkciok, drainek miatt fert6zéssel is
szovodik. Amennyiben az agyviz keringése nem rendezddik a megoldas tovabbra is a
ventriculoperitonealis shunt beiiltetése. Amig a klinikai koriilmények idedlissd valnak
kiilonféle atmeneti megoldasokat alkalmazhatunk (286). Klinikankon orszagosan els6ként
kerlilt bevezetésre a ventriculosubgalealis shunt, mint atmeneti liquorelvezeté mitét (287-
292). A mddszer fizioldgiashoz kozeli modon, minimalisan invazivan biztositja a koponyatiri

nyomas csokkenését.

3.5.2.1. Betegek és modszerek

Szazkét koraszilott adatait dolgoztuk fel, akiknél ventriculosubgalealis shunt-6t
iltettiink be 2006 és 2010 kozott (15. tablazat). A shunt beiiltetése eldtt a kozponti
idegrendszeri és/vagy szisztémas fert6zést kizartuk. Perioperativ antibiotikus védelemben a
kaniilaland6 oldaltdl fiiggéen frontalisan 3-4 cm-es bormetszésbdl nagy subgalealis tasakot
képeztiink és az oldalkamraba reservoire-os kamrai szarat helyeztiink (Sophysa, PRO6). A
posztoperativ szakban a tasak punkcidjat 26G-s tiivel végeztiik a klinikai tlinetek, igények
fiiggvényében. A posthaemorrhagias, illetve vérzéses-fertézéses betegek aranya 72/30 volt. A
ventriculosubgalealis shunt beiiltetésének indikaciojat a liquor magas fehérjetartalma és
agykamrai alvadék jelentette a koponyaliri nyomdsfokozodas egyértelmi jelei mellett
(fejkorfogat >4 mm, kornak megfeleld 97-es percentil). A betegeket dontden ultrahangos
vizsgalattal kovettilk, 8 betegnél volt sziikség CT vagy MRI vizsgalatra a pontosabb

strukturalis megitélés céljabol.
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15. tablazat. A subgalealis shuntbeiiltetésen atesett betegek klinikai adatai. PHH:

posthaemorrhagias hydrocephalus, PIH: postinfectiosus hydrocephalus

PHH (n=72) PIH (n=30)
Atlagos gesztacios id6
27.34+2.1 27.542.2
(hetek)

Atlagos sziiletési stly (g) 1036.9+327.7 1064.7+£310.7
Liquorfehérje (g/l) 2.219+2.121 8.715+£6.973

Sejtszam (vvt/pl) 5780+12627 2884+6642

Eletkor a miitétkor (nap) 51.4456.2 115.9+47.8
Suly a mitétkor (g) 1669.5+716.7 2890+1140.7

A statisztikai analizist R Statisztikai Programmal végeztiik (R Foundation for Statistical
Computing, Vienna, Austria, version 2.9.0.). Chi-négyzet és t-probakat alkalmaztunk, illetve a

p<0,05 értéket tekintettiik szignifikansan eltéronek.

3.5.2.2. Eredmények

A ventriculosubgalealis shunt-ok talélése a posthaemorrhagias csoportban 87,9, mig a
fertézéses csoportban 75,6 nap volt. Minddssze hat betegnél (8,3%) sikeriilt elkeriilni a
ventriculoperitonealis shunt beiiltetését. Mindegyikiik a posthaemorrhagias csoportba
tartozott. A végleges shunt beiiltetése elott nyolc betegnél (PHH 7, PIH 1) endoszkdépos
beavatkozasra volt sziikség (septostomia). A posthaemorrhagias betegek 8,33%-aban alakult
ki fertdzéses szovodmény (n=6), mig 6,94%-ban jott 1étre shuntelzarédas (n=5). Ezek az
aranyok 20%, illetve 13,3% volt a postinfectiosus csoportban (6, illetve 4 beteg) (16.
tablazat). A komplikdciok ardnya egyértelmiien magasabb volt a postinfectiosus csoportban,
de a statisztikai probak nem bizonyitottak a szignifikans eltérést (chi négyzet proba, p=0,15).
A posthaemorrhagias és postinfectiosus csoportok eredményeit Gsszehasonlitva a fertézés

vonatkozasdban az odds ratio 2,75, mig az elzarddas tekintetében 2,00.
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16. tablazat. A subgalealis shuntbeiiltetés klinikai kimenetele a posthaemorrhagias (PHH) és

postinfectiosus (PI1H) csoportban.

PHH (n=72) PIH (n=30)
Fert6zés 6 (8.33%) 6 (20 %)
Shuntelzar6das 5 (6.94%) 4 (13.3 %)
Shunt atlagos talélése (nap) 87.9 75.6
Endoszkopia 1 (1.4%) 7 (23.3 %)
Késo6bbi shuntfiiggetlenség 6 (8.3%) 0

A korasziilottség mértéke hatdsanak vizsgalata soran Osszevetettilk a vérzéses csoport
eredményeit a beiiltetéskori stly fiiggvényében. A betegeket két alcsoportra, 1500 gramm
feletti és alattiakra osztottuk (32 vs. 40 beteg). A korasziilottség foka nem befolyasolta
szignifikansan a beiiltetés eredményét (p=0,96). Harom betegiink halt meg, mindannyian a
vérzéses csoportbol. A haldlesetek nem voltak Osszefiiggésbe hozhaték az idegsebészeti

beavatkozassal, illetve a beiiltetett shunt-tel.

3.5.2.3. Megbeszélés

Az altalunk Magyarorszagon bevezetett ventriculosubgalealis shunt allando
liquordrainage-t biztosit egy mesterségesen kialakitott, de felszivo feliilettel rendelkezd zart
élettani iiregbe. A korasziilotteknél egyensilyban marad az elektrolithaztartas, jol taplalhatok
és a gyermekek fiziologids vagy ahhoz kozeli helyzetben maradnak. A neurohabilitacids
programok kordn elkezdddhetnek. A végleges shunt-0k beiiltetésére 2 g/l alatti liquor
fehérjetartalom, 100 sejt/ul alatti sejtszam, illetve negativ liquortenyésztési eredmények
esetén lehetséges. A subgalealis shunt eltavolitasa mellett teljesen 01j shuntrendszert iiltetlink
be. Posthaemorrhagias korasziilottkori hydrocephalus eseteiben a tartds intracranialis
nyomasfokozodas és a szabad gyokok a kézponti idegrendszer fejlodését sulyosan karositjak
(286). A korai neurohabilitacios programok alapvet6 fontossaguak. Az atmeneti megoldasként
alkalmazott ventriculosubgalealis shunt segit ezen a probléman, mivel a betegek ambulanter is

ellathatok. A shunt még magas fehérjetartalom és sejtszam mellett is miikddik. A tasak
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felszivo kapacitéassal bir, igy az intracranialis nyomas intermittalo punctiokkal jol kezelhetd és

a ventriculoperitonealis shunt-ok beiiltetése konnyen tervezhet6 (293).

3.5.3. Neuroendoszkopia

A hydrocephalus gyogyitasara kifejlesztett kezdeti endoszkopos miitétek eredményei
nem voltak sikeresek. A technikai fejlédés, a koagulacio 1935-ben tortént bevezetése sokat
lenditett miitéteken. Ezt kovetden tobb szerzd sikeres beavatkozasrol szamolt be (272,294-
297), de ez id6ben egybeesett mar a ventriculoatrialis, majd ventriculoperitonealis shunt-ok
bevezetésével, igy a modszer hattérbe szorult. Az endoszkdpia ujboli térhoditasa csak az
1990-es évektdl indult meg ismét. A moddszer magyarorszagi bevezetésekor a Pécsi
Idegsebészeti Klinikan Doczi Tamas, Horvath Zoltan és Vetd Ferenc (298-305) voltak az
uttorék. Az anatdmia leirdsaban Reisch Robert, Patonay Lajos és Julow Jend végzett
felbecsiilhetetlen munkat (306). Az Orszagos Idegsebészeti Tudomanyos Intézetben Czirjak

Sandor vezette be személyem mellett a neuroendoszkopiat (214,307).

Az endoszkopos beavatkozasok szerepe a gyermek-, és feln6tt idegsebészetben gyorsan
novekszik, illetve az indikacidk szama is folyamatosan nd. Nemcsak kiilonb6zd obstruktiv
hydrocephalusok (308) esetében alkalmazhatoak, hanem a kommunikal6 formaban is (309). A
korhatar sem jelent tobbé kontraindikaciot (310). A modszer bevezetését kovetd nyolc évben
400 neuroendoszkopids bevavatkozéast végeztem 373 betegen. A retrospektiv feldolgozast
folyamatosan frissiild adatbazisunk tette lehetdvé, amely digitalisan tarolta a CT és MR
képeket, illetve a legfontosabb klinikai adatokat. A férfi/né arany 179/194 volt, a betegek
életkora 11 naptol 89 évig terjedt. Mind a 221 beteg, aki 18 évnél fiatalabb volt, a
gyermekcsoportba keriilt, a maradék 152 beteg alkotta a feln6tt csoportot (a betegek 38 %-a 6
évnél fiatalabb volt, 142 beteg). Az atlagos kovetési peridodus 32 honap volt (2 ho — 8 év). Az

endoszkopos miitétet hydrocephalus és cysticus laesiok kezelésére végeztiik.

A leggyakrabban végzett ventriculocisternostomia 1ényege, hogy a harmadik kamratol
distalisan 1év6 elzarodas esetén a kamra fenekének megnyitasa lehetévé teszi a liquor szabad
elaramlasat a subarachnoidalis térbe (52. 4bra.). Altaldban jobb oldali precoronalis fart
lyukbol az oldalkamraba vezetjiikk az endoszkopot és az anatomiai strukturak azonositasa utan
a harmadik kamra fenekét, a corpora mamillaria és a recessus infundibularis kozott
fenesztraljuk és a nyilast 4F Fogarty katéterrel feltagitjuk (214). A ventriculocisternostomia

elkészitését kovetdn mindig lehet latni az aramlds megindulasat a harmadik kamra és az
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interpeduncularis ciszterna kozott. Ezt jelzi a hartyaszerti kamrarészlet 1égzéssel szinkron
mozgasanak megindulasa, valamint a kis agytormelékek sodrodéasa. A beavatkozas végén az

endoszkdpot eltavolitjuk.

52. abra. Endoszkopos fenesztracio 1épései. A harmadik kamra fenekén jol latszik a nyilas,

illetve rajta keresztiil az arteria basilaris.

A normdl liquorkeringésbdl kiesett ugynevezett lezart kamrarészlet vagy agyvizet
tartalmazd cysta lehet fesziild és kompressziv jellegli. Ilyen esetekben az endoszkopos
beavatkozas célja, hogy a lezart részlet falanak megnyitasaval annak tartalma a normalis
liquorkeringés utjan kiiiriiljon, és a felszivo felszinekhez eljusson. Amennyiben a felszivo
felszin is karosodott, ugy a tObbrekeszes iregrendszer egybenyitasat kovetden shunt
beiiltetésére van sziikség. Ennél a beavatkozasnal a sebészi technika nem olyan standardizalt,
mint a harmadik kamrai fenesztracio esetében. A behatolas a cysta elhelyezkedése €s a kivant
fenesztracios irdny szerint torténik. A navigacid is sokszor bonyolultabb az egyértelmii
anatomiai tajékozodasi pontok hianyaban. Ezért nagyon fontos elére meghatarozni a behatolés
iranyat sziikség esetén ultrahanggal vagy neuronavigicioval. A cysta falanak perforaldsa
kevesebb veszéllyel jar, mint a harmadik kamra fenekén végzett manipulaciok, de itt is
szamolni kell a vérzés lehetdségével. Amennyiben sziikséges a cystdk egybenyitasat kovetden
a shunt beiiltetése, az intracranialis szar bevezetését az endoszkoppal ellendrizhetjiik (214).
Az endoszkopos beavatkozasok utan a kamraméret rendezédése lassubb iitemi és kisebb

mértékil, mint shuntbeiiltetést kovetden.

Amikor daganat okozta a liquorelfolyas akadalyat, biopsziat is végeztiink. Az adatokat
¢és az eredményeket kiilonbozd szempontok szerint értékeltiik. Vizsgaltuk a sikerességi ratat, a
shunt masodlagos beiiltetésének sziikségességét, a sikertelenséget és a szovodményeket is. A

kovetkeztetéseket a kiilonboz6 diagnosztikus és korcsoportokban észlelt hatékonysag alapjan
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vontuk le. A mitétet akkor tartottuk sikeresnek, ha a betegnek nem volt sziiksége jabb
beavatkozasra (ismételt endoszkopia, shunt beiiltetés, vagy nyilt miitét), sikertelennek pedig
ha a tlinetek nem javultak és valamilyen okbdl nem végeztiink (ijabb miitétet. Amennyiben a
kontroll képalkotd vizsgalatokon kifejezett regressziot lattunk a hydrocephalus tekintetében és

mas okok magyarazhattak a beteg tiineteit, akkor a beavatkozast hatékonynak tekintettiik.

3.5.3.1. Eredmények
3.5.3.1.1. Felnott betegek
Triventricularis hydrocephalus

Az 17. tablazat tartalmazza a betegek klinikai adatait. Ezzel az indikaciéval 112
endoszkopos harmadik kamrai fenesztraciot (ETV) végeztiink, 8 esetben biopsziaval is
kiegészitve. A triventricularis hydrocephalus miatt operalt betegeket 3 alcsoportba osztottuk a

pathologiai tulajdonsagok alapjan.
Agueductus stenosis

A pathologiat CINE fazis kontraszt MR vizsgalattal bizonyitottuk. Hetvenhat ilyen
miitétet végeztiink, a sikerességi arany 71 % volt, egy alkalommal kellett csak megismételni
az endoszkopiat. Tizenkét esetben az aqueductus stenosisos betegekbe korabban mar shunt
betiltetésére kertilt sor, tobbiliknél szdmos reoperacidval. A 12 betegbdl 10 esetben a shunt-6t

el lehetett tavolitani az endoszkdpias miitétet kovetden.
Tectalis, vagy pinealis tumorok

Ilyen indikacidval 29 ETV-t végeztiink 28 betegen, akiknél az ebben a régidoban
talalhatdo tumor okozta a hydrocephalust. Nyolc esetben a beavatkozast tumorbiopsziaval
egészitettiik ki. A mintavételt csak akkor lehetett biztonsagosan elvégezni, ha a daganat
vizualizalhatd volt, illetve exophyticus ndovekedést mutatott a kamrak felé. A 8 esetbdl
egyértelmil szovettani diagnozist 6 alkalommal lehetett nyerni. Két esetben a minta mérete
nem volt elégséges. A hydrocephalus kezelése ebben a csoportban 70 %-0S sikerességet
mutatott, ami nagyjabol hasonld az aqueductus stenosisos csoportban tapasztaltakkal. Egy
esetben volt sziikség ismételt beavatkozasra, ezt kovetden a betegbdl a korabban betiltetett
shunt-6t is el lehetett tavolitani. Ebbe a csoportba nem keriiltek be azok a betegek, akiknél

késobb nyilt miitétet végeztiink a tumor eltavolitas céljabol.
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Egyeb pathologiai hatterii hydrocephalus

Négy Chiari malformatio és 3 komplex fejlodési rendellenesség szerepelt ebben a
csoportban. Az 6sszesen 7 endoszkdpos beavatkozas, 5 esetben oldotta meg az agykamra

tagulatat.

Normal nyomasu hydrocephalus

Endoszkopos harmadik kamrai fenesztraciéval 11 normal nyomasu hydrocephalusos
beteget kezeltiink. A jellegzetes Klinikai tiinetek (jaraszavar, vizelet incontinentia ¢és
dementia), a CT lelet és az ismételt lumbalpunkciok bizonyitottak a folyamat fennallasat.
Ebben a csoportban a diagnozis felallitasa mellett a kovetés is nehézségekbe iitk6zott az
alacsony compliance miatt. Négy esetben az igy nyert adat nem volt elégséges a tovabbi
analizisre, 5 masik esetben klinikai és radioldgiai javulast észleltiink és 1 betegnek volt

sziiksége késObb implantaciora.

Izolalt agykamra

Ebben a csoportban 5 mono- és 2 biventricularis (mindkét oldalkamra) obstrukcioval
diagnosztizalt beteget kezeltiink. Az operalt betegek koziil egyiknek sem volt sziiksége

tovabbi miitétre az endoszkopos fenesztraciot kovetden.

Intracranialis cystak

A kiilonbo6z6 tipust intracranialis cystak megoldasara 20 endoszkopos fenesztraciot
végeztiink (4 temporalis, 5 suprasellaris, 5 intraventricularis, 1 frontalis porencephalias és 5
septum pellucidum cysta). Hat betegnél a kovetést nem tudtuk elvégezni, a maradék 14
esetbdl 12 javult klinikailag és radioldgiailag is. Egy esetben a kontroll MR vizsgélatok nem

mutattak valtozast, de a beteg visszautasitotta a tovabbi kezelést.

Colloid cysta

Héarom colloid cysta esetében végeztiink miitétet. A laesio 2 esetben teljesen

eltavolithatd volt. Mindharom esetben a klinikai tiinetek javultak és a hydrocephalus

crer

egészitettiik ki a mftétet, igy érve el az ellenoldal feltarasat és a colloid cysta teljes

eltavolitasat.
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17. tablazat. A felndttkori neuroendoszkopos beavatkozdsok klinikai eredményei. A

sikerességi arany nem az oszlopok adataibol kalkulalt.

Mitétek Betegek  Reendoszkopiak — Sikeresség

Diagnézis

szama szama szama aranya

Triventricularis hydrocephalus 112 111 1 71%
Agueductus stenosis 76 76 0 71%
Triventricularis hydrocephalus, tumor 29 28 1 70%
Triventricularis hydrocephalus egyéb pathologiaval 7 7 0 71%
Normal pressure hydrocephalus 11 11 0 (45%7)
Izolalt agykamra 7 7 0 100%

Cysta 20 20 0 90%

Temporalis 4 4 0 100%
Suprasellaris 5 5 0 80%
Intraventricularis 5 5 0 100%

Septum pellucidum 5 5 0 80%

Egyéb 1 1 0 100%

Colloid cysta 3 3 0 100%
Osszesen 153 152 1 73.50%
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3.5.3.1.2. Gyermekek

A gyermekek adatait a 18. tablazat tartalmazza. Osszesen 247 endoszkopos

beavatkozast végeztiink 221 betegen.
Triventricularis hydrocephalus

A leggyakoribb diagnozis ebben a csoportban is a triventricularis hydrocephalus volt
(150 miitét).

Aqueductus stenosis

Aqueductus stenosis altal okozott triventricularis hydrocephalus miatt 108 miitétet
végeztiink. Ezekben az esetekben altalaban bizonyitott volt az aqueductus stenosis.
Els6sorban az Gjsziilotteknél sokszor nem tudtuk pontosan megallapitani a hattérben htizodo
patholdgiai folyamatot, mivel preoperativan nem késziilt MR, vagy CT vizsgalat. A legtobb
esetben eldszor koponya UH vizsgalatot végeztiink és amennyiben egyértelmiien
triventricularis hydrocephalust lattunk barmilyen egyéb komplikacido nélkil (vérzés, vagy
tomeghatas, cysta, vagy mas jelenlévé laesio) a miitétet elvégeztiik CT, vagy MR vizsgalat
nélkiil is, hogy a gyermeket megdvjuk a felesleges altatastol. Ezeket az eseteket az aqueductus
stenosisokhoz soroltuk. A csoportba nem keriiltek be azok a gyermekek, akiknél a kés6bb
végzett képalkotd vizsgéalatok bizonyitottak valamilyen aqueductus stenosistol eltérd

pathologiat. A sikerességi rata 63% volt ebben az alcsoportban.

A betegeket tovabbi harom korcsoportba osztottuk és kifejezett korrelaciot észleltiink a
beteg életkora és a miitét sikeressége kozott. A 6 honapnal fiatalabb betegeknél a siker csak
34 % volt. A 6 és 12 hoénap kozotti korcsoportban a sikerességi rata majdnem
megduplazddott, itt 63 %-ot tapasztaltunk. Az egy évnél idésebb betegeknél pedig ez az arany
mar 73 % volt (53. abra).

Masodik endoszkopos beavatkozasra 12 betegnél keriilt sor az elsé miitét
sikertelensége miatt. Erdekes modon mindegyik beteg jelentSsen javult a masodik ETV utan
¢s nem volt sziikksége egyikiiknek sem shunt beiiltetésére. A tobbi sikertelen esetben
ventriculoperitonealis shunt-6t iltettiink be. Megvizsgaltuk a shunt beiiltetése és az ETV
kozott eltelt idot. Az esetek 63%-aban a sikertelenség az elsé 3 honapon beliil nyilvanvalova
valt (54. ébra).
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18. tablazat. A gyermekkorban végzett neuroendoszkopias beavatkozasok klinikai eredményei
(PHMHC - posthaemorrhagias postmeningitises multicystas hydrocephalus, PMHC -

postmeningitises hydrocephalus). A sikerességi arany nem az oszlopok értékeib6l kalkulalt.

- Atlagos
Mitétek  Betegek Reendoszkopiak Sikeresség
életkor
Diagnézis szama szama szama aranya (hénap)
onap
Triventricularis hydrocephalus 150 138 12 68% 63
Aqueductus stenosis (+UH alapjan feltételezett) 108 97 11 63% 59
Triventricularis hydrocephalus, tumor 27 26 1 84% 84
Triventricularis hydrocephalus egyéb
Y P & 15 15 0 78% 62,4
pathologiaval
PHMHC 35 29 6 13.70% 13,1
PMHC 13 11 2 38% 44
Izolalt agykamra 9 8 1 44% 28
Cysta 40 35 5 66% 69,8
Suprasellaris 15 12 3 57%
Intraventricularis 8 8 0 100%
Quadrigeminalis 7 6 1 28%
Septum pellucidum 4 3 1 75%
Egyéb 6 6 0 83%
Osszesen 247 221 26 57.50% 52,6
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53. ébra. Az endoszkdpos harmadik kamrai fenesztracio sikerességi aranya a gyermekekben.
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54. abra. A sikertelen harmadik kamrai fenesztracio és a shunt betltetése kozott eltelt id6 a

gyermekkori csoportban.
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Tumor, vagy mas térfoglalas

Huszonhét esetben végeztiink endoszkopos miitétet valamilyen tumor, vagy térfoglalas
okozta hydrocephalus miatt. Kés6bb 2 esetben volt sziikség ventriculoperitonealis shunt
beiiltetésre és 1 esetben ismételt endoszkopiat végeztiink. Nyolc beteg késdbb nyilt miitéten
esett at a daganat eltavolitasa céljabol. Az ETV soran 6 biopszidt is végeztiink, ebbdl 5

esetben sikeriilt egyértelmii szovettani diagndzishoz jutni.
Mas pathologiai folyamatok

Tizenot miitétet végeztiink olyan triventricularis hydrocephalusos betegnél, ahol mas
jelenlévé pathologias folyamat volt ismert (4 esetben Dandy-Walker malformatio, 2 Chiari
malformatio, 2 spinalis dysraphismus ¢és 2 egyéb). Tizenegy ETV volt sikeres és 3 beteg
esetében ventriculoperitonealis shunt-6t {ltettiink be késobb, 1 beteg a kovetés soran

elveszett.

Posthaemorrhagias, vagy postmeningitises multicystas hydrocephalus

Ebben a csoportban 35 endoszkopos beavatkozast végeztiink 29 betegen (fenesztracio,
katéter behelyezés). Egyetlen endoszkopos beavatkozas csak az esetek 13,7 %-aban jelentett
definitiv gyogyulast. Hét alkalommal végeztiink endoszkoposan vezérelt katéter behelyezést
mely utdn 5 esetben definitiv javulast észleltiink és 2 esetben volt sziikség tovabbi
shuntreviziora. A legtobb betegnél sikeriilt egy shuntrendszerrel, illetve egy kamrai szarral
megoldani a hydrocephalust. Bizonyos esetekben a beteg két kamrai szarat kaptak, de nem

volt olyan beteg, akinél 3, vagy tobb eszkdzt iiltettiink volna be.

Postmeningitises hydrocephalus

Tizenegy beteget kezeltiink, Osszesen 13 mitéttel (ETV, fenesztracio). Haromnal
multicystas laesiok voltak jelen. Ebben a csoportban a sikerarany alacsony, a betegek 38 %-a
javult csak véglegesen. Abban az esetben, ha a 3 multicystas beteget kizarjuk, akkor a

sikerességi rata 66 %.

Intracranialis cystak

Kiilonb6z6 intracranialis cystak kezelésére 35 beteg esetében végeztiink 40 miitétet
(fenesztracio, ETV). A sikerességi rata a 15 suprasellaris cysta esetében 57 %, a 8

intraventricularis cysta esetében 100 %, 4 septum pellucidum cystanal 75 % és 7
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quadrigeminalis cysta esetében 28 % volt. Az egyetlen porencephalias cysta miitétje

sikeresnek bizonyult, mig az 5, egyéb cysticus laesio megoldasa 80%-os sikerességgel zarult.

1zolalt agykamra

Izolalt agykamra miatt 8 gyermeket kezeltiink endoszkdépos fenesztracioval. Egy

esetben volt sziikség ismételt endoszkdpidra €s 4 betegnél végeztiink shunt implantaciot.

3.5.3.1.3. Posztoperativ szovodmények

A 400 mitét soran nem fordult eld a sebészi beavatkozassal kapcsolatos halaleset.
Intraoperativ vérzés 7 esetben jelentkezett (2 esetben sulyos) és emiatt 5 alkalommal fejeztiik
be az operaciot. Két chronicus subduralis haematoma, 1 subcutan abscessus, 6 subgalealis
folyadékgyiilem alakult ki és 1 esetben liquorszivargas jelentkezett. Osszességében a
szovédmények aranya 4,25 % volt, de egyik betegnél sem tapasztaltunk tartds karosodast (19.

tablazat).

19. tdblazat. A 400 neuroendoszkdpias miitét koriil észlelt szovédmények.

szovédmény tipusa beteg %

Mortalitas 0 0%
intraoperativ vérzés 7 1.75%
chronicus subduralis haematoma 2 0.50%
sebfertdzés 1 0.25%
subgalealis folyadékgyiilem 6 1.50%
liquorcsorgés 1 0.25%
0sszesen 17 4.25%
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3.5.3.2. Megbesz¢lés

A neuroendoszkopia bevezetését kovetd elsé nyolc évben Gsszesen 400 beavatkozast
végeztiink kiilonbozé indikacioval. A beavatkozéasok tobbsége hydrocephalus miatt tortént.
Az altalanos sikerességi arany a felndttkori hydrocephalus kezelésében 70 % volt, ami
hasonld az irodalom adatokhoz (311-318). Adataink megerdsitették, hogy az ETV egy
biztonsagos ¢és hatékony modszer a kiilonb6zé eredetli elzarodasos hydrocephalusok
kezelésére. Bar csak 12 olyan betegiink volt, akinél a kezdeti shuntbeiiltetés nem bizonyult
beiiltetését meg tudtuk elézni az endoszkopos kamrafenesztracioval (310,319). Amennyiben
elzarddasos hydrocephalus kapcsan jelentkezik shuntelégtelenség az endoszkdpos miitét
indikaland6. A normal nyomast hydrocephalus eseteiben az ETV 1étjogosultsaga tovabbra is
vitatott, de a shunt beiiltetése is hasonloan rengeteg kérdést vet fel. A felndttkori intracranialis
cystak kezelésére az endoszkopidt javasoljuk, amit a magas, 89%-os sikerességi rata is

alatamaszt. Eredményeink elérik a nagy nemzetkozi tanulmanyokban leirtakat (320-323).

Gyermekek esetében a triventricularis hydrocephalus kezelésénél a sikerességi rata 63
% volt. Az endoszkopias miitét idézitése és hatékonysaga a fiatalabb betegnél még mindig
kérdéses, ellentmondasos téma (324-326). Mi egyértelmii korrelaciot talaltunk a beteg kora és
a sikerességi rata kozott. Az endoszkopos beavatkozasok sordn azokndl az 1jsziilotteknél,
illetve csecsemoknél, akik 6 honapnal fiatalabbak voltak, a sikerességi rata csak 34 %-osnak
bizonyult. Az arany az els6 életévet kovetéen megduplazodott. A sikertelen esetekben
ventriculoperitonealis  shunt beiiltetését indikaltuk. Az endoszkopos beavatkozas

sikertelenségére az esetek 63%-aban harom honapon beliil fény deriilt.

A komplex hydrocephalus kezelése a neuroendoszkopia nagyon gyorsan fejlédo aga
(327,328). Szamos lehetdségiink van arra, hogy csokkentsiik a korhazban tartozkodas idejét, a
beavatkozasok szamat és az implantatumok koltségeit. A multicystas hydrocephalus
miutéteinek a legnehezebb része a ventricularis szar megfeleld poziciondlasa. Cél, hogy a
drain a lehetd legtobbet vezesse el a cystaban talalhato folyadékbol. Az endoszkdp hasznalata
segit, hogy ezeket a cystdkat egymasba nyissuk és emellett a kamrai szérat is szemkontroll
mellett pozicionalhassuk. Ezzel a technikdval a shuntbeiiltetések és reviziok szama
csokkenthetd, de a definitiv therapiat tovabbra is a shunt jelenti. Ebben a csoportban, ahol az
endoszkopos mitét volt az elsé sebészi beavatkozas, csak 13,7 %-ban jelentett az operaciod

végleges megoldast. Amennyiben endoszkopos katéter behelyezést végeztiink, shuntreviziora
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csak 2 esetben volt sziikséges a 7 betegbdl. Ezekre az adatokra alapozva is javasoljuk a

technika alkalmazasat.

Az intracranialis cystakkal kapcsolatos eredményeink hasonléak a korabbi
tanulmanyokhoz, bar a suprasellaris cystak esetében mi csak 58 %-os sikerességi ratat értiink
el, annak ellenére, hogy az irodalomban ez sokkal magasabb (322,329). Ennek oka
feltehetden az, hogy a cysta fala nem fesziil ki a dorsum sellae €és a corpus mamillarek kozott,

hanem fatyolszeriien raborul a cisterna interpeduncularis képleteire, megnehezitve vagy adott

crer

3.5.3.3. Kovetkeztetések

A neuroendoszkopia mindennapos idegsebészeti gyakorlatba tortént bevezetése Ota
jelentés szamu beteget gyujtottiink 0Ossze. A technikdt biztonsdgosan és alacsony
morbiditassal és mortalitas nélkiil tudjuk végezni. Az elmult néhany évben az endoszkopos
kamrafenesztracio valt az els6dleges valasztanddo miitétté az occlusiv hydrocephalus és az
intracranialis arachnoidealis cystak kezelésében klinikankon, ahogyan tobb mas vezetd

idegsebészeti kozpontban.

Az adataink elemzése soran megfigyeltik, hogy az endoszkopos beavatkozas
lehetdséget jelent azoknak a betegeknek, akiknél kordbban shunt beiiltetése tortént és
shuntelégtelenség jelentkezik. Ezekben az esetekben az endoszkopia lehet a legjobb valasztas
a shuntreviziok helyett, ha a megnagyobbodott kamrak hatterében igazolt aqueductus stenosis,
vagy occlusio 4all. Az endoszkopia szerepe a normal nyomdast hydrocephalus kezelése
esetében még tovabbra is vitatott kérdés. A mi beteganyagunk nem tartalmaz elég adatot
ahhoz, hogy barmilyen kovetkeztetést le tudjunk vonni, tovabbi esetek és tovabbi analizisek

szlikségesek.

Az endoszkopos kamrafenesztracio hatékonysaga a korral egyiitt novekszik. Azoknal a
betegeknél, akik 6 honapnal fiatalabbak voltak a siker csak 34 % volt, de 12 honapnal id6ésebb
gyerekeknél ez 73 %-ra emelkedett, ami legalabb olyan jo, mint felnéttek esetében. Hat
hoénapos kor felett az ETV a megfeleld valasztas. Az ennél fiatalabbak esetében a shunt vagy
ETV kérdését a kamraméret, illetve a hattérben huzodo patholdgiai folyamat, a kor, a suly, a
gesztacidos anamnesis elemzésével lehet eldonteni. Eredményeink azt mutatjdk, hogy az
endoszkopia egy nagyon hasznos eszk6z a komplex multicystds hydrocephalusok

egyszerlsitésében (330).
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4. Uj megallapitasaim, eredményeim

1. A magyarorszagi craniosynostosisos betegek sebészi kezelését, utogondozasat
rutinszer( ellatassa tettem. A leggyakoribb craniosynostosis, a scaphocephalia esetében az
altalam tovabbfejlesztett ,,pi” craniotomiat mar 3-4 honapos kortol alkalmazzuk. A
plagiocephalia, illetve a szindromas craniosynostosisok miitéteit illetéen a kettés miitétek
honositottam meg. Ennek soran elsd Iépésben a talkorrekcid megelézésére a hatso
decompressiot majd masodik iilésben a homlok és az orbitakeret eliils6 rekonstrukcidjat
vezettem be. A mitétekkel parhuzamosan kollaboracidban megszerveztem a
craniosynostosisos gyermekek genetikai sziirését. Ennek eredményeként az ismert genetikai

eltérések detektalasa mellett (1j missense mutacio is leirdsra keriilt.

crer

2. A gyermekkori agydaganatok pontos magyarorszagi epidemiologidjanak
feltérképezését segitettem el6 a gyermekonkoldgiai halozattal egyiitt. Nemzetkozi
vonatkozasban jelent6s adatokat szolgaltattam a 15 év alatt megjelené agydaganatokat
Megallapitottam a daganatok incidencidjanak emelkedd jellegét. Leirtam a 14 ¢év alatti
agytumoros betegek tulélését, illetve a nem kozponti idegrendszeri daganatok kozponti
idegrendszeri megjelenésének incidencigjat és talélését. Mindezek alapjan a gyermektumor
regiszter mellett létrehoztam a gyermektumor-bankot, mely alapjaul szolgal a molekularis

bioldgiai és pathologiai kutatasoknak.

3. Uj miitéti technikaként meghonositottam a superciliaris minimalisan invaziv
craniotomiabol gyermekkorban végzett miitéteket az eliilsé koponyagddor pathologiai és a

suprasellaris régid sebészi betegségeinek ellatdsara. A mitét technikdjat én irtam le.

4. Onallo entitasként leirtam a tuber cinereum tiinetképzd osteolipomajat.

5. A hatsé koponyagddri daganatok mikrosebészeti mutéteit elemezve megallapitottam,
hogy az ilyen mitétek el6tt szokasos preoperativ externalis drainage, vagy az uUjabban
elterjedt preoperativ harmadik kamrai fenesztracio felesleges kockdzatot jelent a beteg
szamara ¢és extra koltséget az egészségiigyi rendszerre, ezért automatikus alkalmazasa

torlendo6 a protokollokbol és ajanlasokbol.

6. El6szor vezettem be sajat otletként a gyermekkori multiszegmentalis intramedullaris

daganatok feltardsdra az Un. ,split laminotomiat” a gerinc statikdjanak posztoperativ
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megorzése, illetve a késéi scoliosis megel6zése céljabol. A modszer tovabbi fejlesztését

kezdeményeztem.

7. Magyarorszagon a sebészi uton gyogyithatd epilepszias gyermekek mitéti kezelését
vezettem be és honositottam meg az Epilepszia Munkacsoport gyermekidegsebész tagjaként.
Leirtam az egyes epilepsziaellenes miitéti tipusok eredményességét. A Rasmussen
encephalitis és a kiterjedt corticalis dysgenesis kezelésében bevezettem a funkcionalis
hemisphaerotomiat. E16szor végeztem bilateralis occipitalis lobectomiat intraktabilis gyermek
epilepsziaban. Bevezettem az endoszkopos dysconnectiot a hypothalamus hamartoma

kezelésére.

8. Bevezettem a gyermekkori epilepsziaellenes és az elokvens agyi struktirakon végzett
mitétek soran a multimodalis intraoperativ elektrofizioloégiai vizsgalatokat ¢és a
neuronavigaciot, illetve a modszerek egybevetését. Ezaltal az operaciok biztonsaga nott,
illetve a tumoros laesiok reszekcidjanak mértékét optimalizalni tudtuk. Ujra bevezettem az

¢ber mitéteket az elokvens agyi struktarak kozelében 1év6 pathologidk operacidjara az

intraoperativ elektrofizioldgia és neuronavigacié eredményeinek szintézisére alapozva.

9. A zart velOcs6zarodasi rendellenességek biztonsadgos korai miitétjeit vezettem be az
intraoperativ elektrofiziologia segitségével. A kezdeti tapasztalatgylijtést kdvetden preventiv
mutéti programot inditottam és mar hat honapos kortdl indikdlom a felszabadité miitétet,

melynek morbiditasat az intaoperativ monitorozas bevezetése segitett minimalizalni.

10. Uj elemként az éretlen gerincveldi palyak esetén sikeriilt 10 honapos gyermekben
D-hulldmot regisztralni, mely mar az egy éves kor alatt végzett gerincvel6i mitétek

biztonsadgosabba tétele szempontjabdl jelentds.

11. Magyarorszagon én vezettem be és tettem biztonsdgosan alkalmazhatova a ,,cerebral

palsy” talajan kialakult spaszticitas kezelésére az Gn. szelektiv dorsalis rhizotomiat.

13. A gyermekkori agyvizkeringési zavarok kezelésének teljes spektruma
Magyarorszagon az ¢én iranyitdsom alatt keriilt bevezetésre. Magyarorszagon rutinszeriivé
tettem az allithatd szelepnyomdsu shunt-0k beiiltetését. A korasziilottkori vérzéses és
postinfectiosus hatterti agykamratagulatok mitéti megoldasara inicialtam a subgalealis shunt
alkalmazasat. Sorozatunk az egyik legnagyobb az eddig kozoltek koziil a vilagon. A kétszeres

tuléleés és az egyik legjobb fertézéses aranyunk kiemelkedo.
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14. A neuroendoszképia kiterjedt alkalmazasaval nemcsak a harmadik kamrai
ventriculostomia sikerességét irtam le, hanem a kamrarendszerben eléforduld pathologiak
miitétjeit is elinditottam a modszer biztonsagos bevezetését kovetden. Utobbi magaba foglalja
a shuntreviziok utani endoszkopos beavatkozasokat, a biopsziakat, a kiilonboz6 agykamrai

cystak mitétjeit, illetve a lokulalt formak kombinalt operacioit.
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7. Koszonetnyilvanitas

Doktori disszertaciom megsziiletéséhez elengedhetetlen volt azoknak a kollégaknak a
mindennapi tdmogatasa, akik bizalommal fordultak hozzam. A tarsszerzOk mellett annak a
klinikai hattérnek vagyok halas, amely a betegagytol indul6 és oda visszatérd kutatdsaimhoz a
kornyezetet megteremtette. Ez dontéen az Orszagos Idegsebészeti Tudomdényos Intézet
Gyermekosztalyan és a SOTE 1I. sz. Gyermekklinik4jan, a Debreceni Egyetem Idegsebészeti
Klinik4jan valamint Gyermekgyogyaszati Intézetében valosult meg. A miitd dolgozodi, a
névérek és az orvos kollégak mellett azokat a vezetdket is kdszonet illeti, akik felismerték a

gyermekidegsebészet jelentdségét és ennek megfeleléen tdmogattak.
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