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SUHRN

Vachalova I, Porubec V, Remkova A, Satko
M, Javorka V, Bilicky J. Trombo6za mozgo-
vych splavov ako komplikacia kryptogén-
neho trombofilného stavu - klinicka a ra-
diologicka $tadia

Trombdza mozgovych splavov je relativne
vzacne cievne ochorenie mozgu, v koneé-
nom dosledku podmienené naru$enim rov-
novéhy medzi prokoagula¢nym a antikoagu-
laénym systémom krvi v zmysle akcelerdcie
mechanizmov veducich k trombofilii.

Prezentujeme neobvykly pripad pacient-
ky, u ktorej nielenZe doslo ku kompletnej
uprave klinického stavu, ale priebeh bol
sprevadzanymi niekolkymi osobitostami
z hladiska etioldgie, klinickych prejavov ako
aj radiologickych nalezov.

Ochorenie sa prejavilo atypickym na-
hlym dvodom, bez akychkolvek subjektiv-
nych a objektivnych varovnych priznakov,
ktory velmi sugestivne vyvolaval dojem
subarachnoidédlneho krvacania. Etioldgiu sa
dosial pomocou sucasne dostupnych labo-
ratérnych metédd nepodarilo objasnit. Do-
mnievame sa, Ze sa jednd o zriedkavy pripad
kryptogénneho priméarneho trombofilného
stavu, ktory sa prejavil bez predchadzajicich
inych prejavov vendznej tromboembolickej
choroby. Uzivanie peroralnych kontracep-
tiv za spolutcasti dlhodobého nikotinizmu
mohlo v$ak u pacientky viest k vzniku zis-
kaného trombofilného stavu. Pozorovali sme
rezistenciu na perordlnu antikoagula¢nu
lie¢bu. Radiologické nélezy kore$pondovali
neobvykle presne s vyvojom klinického ob-
razu. V sucasnosti doslo takmer ku komplet-
nej rekanalizacii postihnutych vendznych
splavov.

SUMMARY

Vachalova I, Porubec V, Remkova A, Satko
M, Javorka V, Bilicky J. Intracranial dural
sinus thrombosis, a case report

Intracranial dural sinus thrombosis is a rel-
ative uncommon vascular disorder, with
various aetiology but a common pathophysi-
ologic pathway which results from imbal-
anced procoagulation and anticoagulation
blood factors equilibrium, leading to the
acceleration of mechanisms resulting in
thrombophilia.

We present an unusual case of a woman
who completely recovered clinically and
where the course of the disease was accom-
panied by some peculiarities in aetiology,
clinical symptoms, and radiologic findings.

The condition started with atypically rap-

id onset, without any remarkable prodromes,
suggesting a subarachnoidal haemorrhage.
The exact aetiology of the thrombophilic
condition in our patient is still not eluci-
dated, despite all available laboratory test
results. We suppose that it could be a rare
case of cryptogenic primary thrombophilia
which presented without any previous mani-
festations of venous thrombembolic disease.
The use of hormonal contraceptives together
with nicotinism might have led to acquired
thrombophilic state, too. Resistance to per-
oral anticoagulation therapy was observed.
Radiological findings corresponded well
with development of clinical condition. Cur-
rently, the patient’s dural venous sinuses are
completely recanalised.
Key words: empty delta sign, cryptogenic
thrombophilic state, magnetic resonance
angiography, cerebral venous sinus throm-
bosis.
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uvoD

Trombéza mozgovych splavovjerelativne vzacne chorobné po-
stihnutie Zilného systému mozgu, podmienené réznymi etio-
logickymi faktormi, vediicimi k naru$eniu rovnovédhy medzi
prokoagula¢nym a antikoagula¢nym systémom krvi s akce-
lerdciou mechanizmov veducich ku trombofilii. Désledkom
moze byt vznik trombotickych uzaverov duralnych sinusov
mozgu. Vendzny systém mozgu je na zmeny hemokoagu-
la¢nej rovnovéhy obzvlast citlivy (1-3). Aj v sic¢asnosti ide
0 menej znamu pri¢inu mozgovych infarktov v pomere k ob-
dobnym poskodeniam, spdsobenym poruchami arteridlneho
systému (2, 4, 5). Pritom je ¢asto velmi zavaznou komplika-
ciou vzhladom k potencialnej mortalite (2, 6). Pri suéasnych
moznostiach radiodiagnostiky ju moZno pomerne presne od-
halit a v¢as uplatnit dostupné terapeutické moznosti, aby sa
minimalizovalo riziko nésledkov tohto patologického stavu
(2,7-9).

Incidencia trombdzy mozgovych splavov nie je presne zna-
ma. Udéva sa ako etiopatogeneticka pri¢ina asi 2% cievnych
mozgovych prihod (8, 10). Daif (6) uvddza vyskyt cerebral-

nej vendznej trombdzy u 9% zo 182 autopsii a pomer venoz-
nych a arteridlnych infarktov udava 1:62. Ameri (11) uvadza
postihnutie Zien priblizne 3x Castejsie. U muzov je vekova
distribucia v jednotlivych dekddach relativne symetricka. Po-
stihnutie Zien je najéastejsie medzi 20. az 35. rokom Zivota, ¢o
stvisi s tehotenstvom a uzivanim peroralnych kontraceptiv.

Mortalita nelie¢enych pripadov je vysokd (az do 48 %).
Kompletnd tprava je mozna u 25-30 % pacientov (12). Rychla
rekanalizacia predstavuje vyznamny prognosticky faktor.

Klinicky obraz trombdzy mozgovych splavov je velmi va-
riabilny a relativne nespecificky, ¢asto odvadzajuci lekdra od
spravnej diagnézy (13). Zahfiia okrem loZiskovej neurologic-
kej symptomatoldgie (postihnutie konkrétneho Zilového teri-
toria) tiez intenzivne bolesti hlavy (vzicne aj migrendzneho
charakteru (14)), zvy$ent telesnu teplotu, nauzeu a vracanie,
poruchy vizu, znamky intrakranidlnej hypertenzie, epileptic-
ké zachvaty a kvantitativne ¢i kvalitativne poruchy vedomia
rozneho stupnia.

Etiologicky sa uplatiuji infek¢éné a neinfekéné pri¢iny:
antifosfolipidovy syndrom, systémovy lupus erytematosus,

A Obr

Obr. 1. Prvé CT vysetrenie bez podania k.I.

V oblasti confluens sinuum vidiet vyrazne hyperdenznt formdciu nepravidel-
ného trojuholnikového tvaru, oznacovanu aj ako ,delta sign’; ktord poukazu-
je natrombézu SSS (vid'Sipka).

Fig. 1. Initial CT examination without administration of contrast agent
There is a markedly hyperdense formation of irregular triangular shape at the
area of confluens sinuum, representing so called ,delta sign” which suggests
thrombosis of the superior sagittal sinus (SSS) (arrow).
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A Obr.2

Obr. 2. V axidlnom reze vidiet' v CTA obraze (bez podania k.I.) horizon-
tdlne uloZenu hyperdenznu zénu, ktord je prejavom trombotizovaného
sinus transversus vpravo (vid'sipka)

Fig. 2. On this axial CT scan without contrast agent administration, a ho-
rizontal hyperdense formation can be seen, representing thrombosed
right transverse sinus (arrow)
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A Obr.3

Obr. 3. V axidlnom reze pri CTA vysetreni podand k.l. ,obtekd” uzatvo-
rent posteriornu cast horného sipového splavu a vznikd tak hypodenz-
ny trojuholnikovity obraz, oznacovany ako ,,empty delta sign” (Sipka)
Fig. 3. CT-angiographic (CTA) examination, administrated contrast agent
surrounds the occluded posterior portion of SSS and creates a hypoden-
se triangular area, known as ,,empty delta sign” (arrow)

A Obr.4

Obr. 4. Axidlny rez pri CTA vysetreni. Po podani k.I. sa vpravo okcipitdlne
zobrazuje hypodenznd horizontdlne uloZend zéna, ktord predstavuje uzatvo-
reny pravostranny priecny splav, do ktorého podand kontrastnd Idtka nepre-
nikd (Sipka)

Fig. 4. CTA, axial slice. The administration of contrast agent reveals a hypoat-
tenuating zone localised in the right occipital area which represents occluded
right transverse sinus (arrow)

A Obr.5

Obr. 5. Prvé MRI vysetrenie, axidlny rez, GRE sekvencia, po podani Gd
Sipka oznacuje hypointenzitny trojuholnikovity aredl (,empty delta sign”).
Ndlez potvrdzuje pretrvdvanie pritomnosti trombu v zadnej Casti SSS.

Fig. 5. Initial MRl examination, axial slice, gradient echo sequence, after
administration of paramagnetic contrast agent

Arrow points at hypointense triangular area (empty delta sign). This finding
confirms persisting thrombosis of the posterior segment of SSS.

A Obr.6

Obr. 6. MIP projekcia fazového kontrastu venogramu v MR obraze
Obe Sipky vymedzuju rozsah trombotizovanej asti SSS.

Fig. 6. MIP projection of a phase contrast MR venogram

Both arrows show the extent of thrombosis of SSS.
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a Obr.7

Obr. 7. Pri tretom MR vysetreni vidiet v MIP projekcii fazového kontra-
stu venogramu v oblasti zadnej casti SSS jeho ciastocnu rekanalizdciu
(vzdialenost medzi sSipkami, oznacujiicimi trombotizovani oblast je
mensia)

Fig. 7. In the third MRI examination (MIP projection of a phase contrast
venogram), partial recanalisation of SSS can be seen (the distance
between both arrows that determines the thrombosed posterior seg-
ment, is shorter)

Wegenerova granulomatdza, Behcetov syndréom, ulcerdzna
kolitida a iné v rdmci sekundarnej komplikécie (2, 15). Pri-
marne poruchy hemokoagulacie so vznikom hyperkoagula¢-
ného stavu tvoria v etioldgii trombotickych uzaverov mozgo-
vych splavov samostatnu skupinu. Okrem polycytémie, moze
ist o deficit proteinu C a proteinu S, deficit antitrombinu III,
mutacie Leidenovho faktora V (resp. iné, zriedkavejsie, ¢i ne-
objasnené priciny, ako sa pokdsime demonstrovat aj v nami
prezentovanom pripade).

KAZUISTIKA

Zena, 49-ro¢na pacientka, dovtedy zdravd, bola prijatd dna
10. 4. 2006 vo vecernych hodinach na interné oddelenie pre
néhly vznik prudkych bolesti hlavy lokalizovanych v pra-
vej polovici, ktoré sa zvyraznovali pri pohybe a boli spojené
s nauzeou. Objavili sa po silnom kychnuti. Bola pri vedomi,
afebrilna, orientovand, bez priznakov syndrému meningeal-
neho drazdenia, dominovala celkova schvatenost a psycho-
motoricky neklud. Neurotopicky nélez bol v medziach normy.
S cielom vylucit subarachnoidalne krvacanie (SAH) sme do-
plnili CT mozgu a angiografické vySetrenie intrakranidlnych
ciev s ndlezom trombdzy venoznych splavov — sinus sagittalis
superior (SSS) v distalnom useku v dlzke cca 5cm, sinus rectus
a sinus transversus vpravo (obr. 1, 2). Nésledne bolo doplne-
né MR mozgu a MR angiografické vySetrenie (MRA), kde bol
nélez posudeny taktiez ako akutna (resp. subakitna) trombo-
za v oblasti confluens sinuum, ktora siahala do SSS v dlzke cca
4 cm a do sinus transversus vpravo, velkosti asi 5 cm. Intenzita
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A Obr.8

Obr. 8. MIP projekcia fazového kontrastu venogramu
Sipka oznacuje primerany prietok v sinus rectus.

Fig. 8. MIP projection of a phase contrast MR venogram
The arrow indicates flow in sinus rectus.

signalu mozgového tkaniva nebola poru$end, neboli pritom-
né znamky krvacania. Podrobné hemokoagula¢né vysetrenie
az na zvySenu hladinu D-diméru (417,00 pg/l) bolo v norme.
Doplnend anamnéza potvrdila znidme rizikové faktory pre
vznik Zilovej trombdzy — pacientka viac ako 2 roky uzivala
peroralne kontraceptiva pri sti¢asnom nikotinizme. Bola jej
nasadend antikoagula¢na (kumarinové derivaty) a antiedé-
mova lie¢ba osmotickymi diuretikami. Dna 28. 4. 2006 pri
preklade na nas$u kliniku subjektivne aj nadalej dominovali
intenzivne bolesti hlavy, ,rozmazané videnie®, pocity zavra-
tu, objektivny neurologicky nélez bol v medziach normy.
Pokracovali sme v podavani antikoagulancii, pridali sme
kortikosteroidy, intravendzne aj peroralne osmotické diure-
tikd, neurometabolika. Napriek uvedenej lie¢be v priebehu 3
tyzdnov od vzniku tazkosti doslo k poruche vizu oboch o¢i,
viac vpravo aj s ndlezom obojstranného edému papily zrako-
vého nervu. S tymto zhor$enim stavu kore$pondoval nalez
opakovaného CT vySetrenia zo dna 3. 5. 2006. Zobrazila sa
trombdza dorzalnej polovice SSS (obr. 3). Sinus transversus
vpravo bol nadalej kompletne vyplneny trombom (obr. 4).
Zlep$eny bol obraz v sinus rectus, kde bol trombus mensie-
ho rozsahu - v distdlnom useku cca 12 mm. V spolupraci
s hematolégom boli vySetrené vSetky dostupné parametre
hemokoagulacie, ktoré boli (az na izolovane zvySeny D-di-
mér: 314 pg/l, pri norme do 228 ug/l) v medziach normy aj
po mesiaci od vzniku prvych tazkosti. Vysledky DNA analy-
zy markerov vrodenej trombofilie boli negativne. Opakova-
ny odber krvi na stanovenie antikardiolipinovych protilatok
a vySetrenie zamerané na antifosfolipidovy syndrom boli
taktieZ negativne.
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A Obr.9

Obr. 9. MIP projekcia fdzového kontrastu venogramu pri 4. MR kontrole,
pretrvdva nezmeneny ndlez rozsahu uzatvorenej casti SSS, vidiet rozsi-
rené povrchové vény ako prejav kompenzacnej reakcie (vid'sipky)
Fig. 9. MIP projection of a phase contrast MR venogram (fourth MRI
examination). Unchanged finding of SSS occlusion, dilated superficial
veins denote compensatory blood flow collateralisation (arrows)

Dna 30. 5. 2006 na kontrolnej MRA sa zobrazila pretrva-
vajuca trombodza v troch durdlnych sinusoch (SSS, sinus sig-
moideus bilaterdlne a v sinus rectus (obr. 5, 6). Na o¢nom dne
(6. 6. 2006) doslo k zvyrazneniu elevacie papily n. II. (oboj-
stranne do 5,0 D sph.). Pacientku, ktorej klinicky stav sa javil
ako stabilizovany, sme povazovali za rozumnejsie po tyzdiioch
pobytu v nemocnici prepustit domov. Bola jej odporucend
antikoagula¢nd lie¢ba kumarinovymi derivatmi (ale uz s po-
stupnym prechodom na podévanie nizkomolekulovych he-
parinov) a acetazolamid pre zmiernenie edému mozgu. Dia-
gnosticky bol stav uzavrety ako kryptogénny trombofilny stav
s tromboézami viacerych mozgovych splavov.

Ambulantne sme pokracovali v kontrolnych vySetreniach
MRA mozgu. Nélezy z jila a septembra 2006 vykazovali iba
¢iasto¢nu rekanalizaciu SSS, pri pretrvavani poruchy zraku
a chronického edému papily n. II. V septembri 2006 sme za-
znamenali po prvy krat zmiernenie mestnania na o¢nom dne
(do 3,5 D bilat.) a aj klinicky stav pacientky sa zacal zlep$ovat.
MR nalez poukazoval na ¢iasto¢nu rekanalizaciu SSS v jeho
distalnej ¢asti (obr. 7) a zmensil sa trombus v sinus sigmo-
ideus vpravo a oba prie¢ne splavy ako aj sinus rectus boli po-
vazované z viacSej Casti za rekanalizované (obr. 8). ,Empty
delta sign“ (patognomicky MRA nélez pre kompletny uzéver
SSS) sa najprv zmensil aZz nakoniec vymizol. Vo februdri 2007
sme zaznamenali uz fyziologicky nélez na o¢nom pozadi,
pacientke sa normalizoval vizus aj perimeter a podstatne sa
zmiernili bolesti hlavy.

V st¢asnosti nie je objektivne pritomny neurologicky defi-
cit, obcas sa vyskytnua bolesti hlavy s prvkami meteorosenzi-
tivity. Davka nizkomolekulového heparinu, ktory si pacientka

denne aplikuje za kontroly vybranych parametrov hemoko-
agulacie ostava stale vysoka. Nadalej je sledovand z hemato-
logického hladiska so snahou objasnit pri¢inu tak zavaznej
zdravotnej komplikacie, aby bolo mozné znizit davky apliko-
vanej lie¢by a zéroven predist pripadnej recidive trombozy.

DISKUSIA

Trombédza mozgovych splavov je ¢asto multifaktoridlnej ge-
nézy, ale v kone¢nom dosledku spolo¢nym patofyziologickym
mechanizmom, ktory ju bezprostredne podmieni, je aktivacia
prokoagula¢nych faktorov (2, 9, 16).

Predkladany pripad nasej pacientky sa vyznacuje niekolkymi
zaujimavymi momentami z klinického i radiologického pohla-
du, a to ako pri vzniku prvych klinickych priznakov, rovnako
v priebehu ochorenia, ktoré trvalo viac ako 12 mesiacov, a tieZ
z hladiska etioldgie, ktord zostava doposial neobjasnena.

Vsetky doterajsie laboratérne (a predovietkym hematolo-
gické) vySetrenia boli negativne a pacientka je lie¢ena viac ako
1 rok ako trombofilny stav neobjasnenej etiologie.

Kryptogénny trombofilny stav, bez predchadzajucich inych
prejavov venoznej tromboembolickej choroby je zriedkavou pri-
¢inou trombodzy v atypickej oblasti. Uzivanie peroralnych kon-
traceptiv (za spoluucasti dlhodobého nikotinizmu) mohlo u pa-
cientky viest k vzniku ziskaného trombofilného stavu (17), ktory
vyplynul zo zvy$enia hladin koagula¢nych faktorov, ziskanej re-
zistencie vo¢i aktivovanému proteinu C, zniZenia hladin inhibi-
torov zrazania krvi a podobne. Stale v§ak nie je mozné vyludit
niektory zo zriedkavych a menej znamych trombofilnych stavov,
ktory sa t.¢. dostupnymi vy$etreniami nedari odhalit.

Rezistencia na peroralnu antikoagula¢na lie¢bu (klinicky aj
laboratdrne) si vyziadala nastavenie pacientky na dlhodobu an-
titrombotickd lie¢bu heparinom nizkej molekulovej hmotnosti
(16), pri ktorej sa mozgové splavy z vic¢sej Casti rekanalizovali.

Klinické prejavy trombozy vendznych splavov sa obvyk-
le prejavuju narastajicou bolestou hlavy a nauzeou v ramci
syndromu intrakranidlnej hypertenzie. Priblizne u 20-30%
pacientov je prvym priznakom fokalny epilepticky zachvat.
U referovanej pacientky nahly vznik prudkych bolesti hlavy
s vegetativinym doprovodom mozno oznacit za atypicky, na-
kolko vznikol bez akychkolvek subjektivnych a objektivnych
varovnych priznakov. Vysvetlenie nahleho vzniku by mohlo
spocivat vo vycerpani dovtedy dobrych kompenzaénych
schopnosti niektorych oblasti hlbokého vendzneho systému
ako aj povrchovych vén, ktoré po uplnom uzavreti horného
$ipového splavu uz nestacili zabezpecit odtok vendznej krvi
z intrakrénia. Tento stav mohol vzniknut aj v priebehu nie-
kolkych hodin. Tkanivovymi komplikdciami trombdzy si-
nusov identifikovatelnymi v MR obraze mozgu byva okrem
edému taktiez ischémia, ¢ervena maldcia, ¢i lézie imitujice
mozgovy nador (18). Napriek velmi pomalej rekanalizécii SSS
a vyznamnému ohrozeniu zrakovych funkcii pri dlhodobom
edéme mozgu sa podarilo uchranit pacientku od vzniku loZis-
kového neurologického poskodenia a dosiahnut aj postupna
normalizéciu, pokial ide o zrakové funkcie.

Radiologické nélezy kore$pondovali v tomto pripade neob-
vykle presne s vyvojom klinického obrazu. V ¢ase vzniku pr-
vych Kklinickych priznakov CT vy$etrenie poukazovalo na zre-
telny uzéver SSS (pozitivita ,,delta sign) a uzaver pravého sinus
transversus a sinus rectus. CT vySetrenie s odstupom 3 tyzdiiov
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dokumentovalo zva¢senie objemu trombu v SSS, pri¢om nalezy
v oboch vyssie spominanych splavoch ostavali bez zmeny. MRA
nalezy velmi podobne odrazali pomerne presne vyvoj klinického
stavu. Zasadny klinicky zvrat po zvySeni davky antitrombotickej
lie¢by sa prejavil pri vySetreni zo septembra, kde je sice este pri-
tomné ,,empty delta sign’, ale rozsah rekanalizovanej ¢asti SSS
sa zvacsil (obr. 7). Posledné MRA vysetrenie z decembra 2006
okrem uz takmer rekanalizovaného SSS ukazalo aj pritomnost
kompenzac¢ne rozsirenych povrchovych vén (obr. 9).

ZAVER

Dovolujeme si touto pracou prispiet k ¢oraz Castej$ie prezen-
tovanym pracam o patologickych zmenach v Zilovom systéme
mozgu a ich dlohe v diferencidlnej diagnostike nahle vznik-
nutych neurologickych symptomov. Hlbsie poznanie tejto pa-
tologie umoziiuje rychlej$ie stanovenie diagndzy, ktorej lie¢ba
je znacne $pecifickd a po jej véasnom nasadeni mozno oc¢aka-
vat dobré vysledky.
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CRANIAL NEUROIMAGING AND CLINICAL NEUROANATOMY / Zobrazeni hlavy a klinicka

heuroanatomie

Stuttgart - New York: Thieme 2003; 451 s., 664 ilustraci. ISBN 978-3-13-672603-0.

Pravem je kniha zatazena do edice klasickych Thiemeho ti-
tult, prehledné tabule neztraceji ani po nékolika letech ze své
néazornosti, detailni systém popisu jednotlivych anatomickych
struktur nejprve na schématu, poté na vedlejsi strané na ob-
razu magnetické rezonance nebo vypocetni tomografie je tra-
di¢né pouzivanym ,vyndlezem" Thiemeho publikaci. Schémata
umoznuji rychlou orientaci a také snadnou vyuku sebezkou-
$enim, jak si moznd jesté pamatujeme ze Sinélnikovych atlasti
z ¢ast studia anatomie v prvnim ro¢niku lékarské fakulty. Pro
interven¢niho neuroradiology jsou jisté vyteénym pomocni-
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kem schematicky zndzornénd teritoria jednotlivych vétvicek
cerebralnich artérii, jdouci az do takovych detaild, jako je na-
ptiklad zadni kolikuldrni artérie. Naopak pro vSechny, ktefi se
hodlaji zabyvat neurofunkénimi systémy, jsou detailné zobra-
zeny synkopické a funkéni vztahy drah bilé hmoty, lokalizace
funkénich center. Atlas je ndzornou pomickou, kterou lze vyu-
Zit jak v pfipravé na systematickou praci s funkénimi zobraze-
nimi mozku, tak pro ty, ktefi ji jiz rutinné provadéji. Kazdy, kdo
nejprve nékolik let preslapoval, a pak si teprve knihu poridil,
brzy zjistil, jak publikace v jeho knihovné chybéla.
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