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Cerebelarni mutismus - kazuistika
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Cerebelarni mutismus patfi ke komplikacim operacnich vykonu v zadni jamé lebni. Vyskytuje se pfedevsim v détském véku,
nejcastéji po resekci tumoru v oblasti vermis mozecku. Klinické charakteristiky tohoto syndromu jsou v zahrani¢ni literature
dobrie popsany, patofyziologicky mechanismus jeho vzniku vsak zlistava neobjasnén. Cilem naseho sdéleni je prostfednictvim
kazuistiky upozornit na zajimavou klinickou jednotku, které je dosud v ¢eskych neurologickych odbornych publikacich véno-
vana pouze ojedinéla zminka.

Kli¢ova slova: cerebelarni mutismus, zadni jdma lebni, meduloblastom.

Cerebellar mutism - a case report

Cerebellar mutism is a postoperative complication after an intervention in posterior cranial fossa. It can particularly be seen in
children following tumor resection of cerebellar vermis. Clinical features of this syndrome are well described in foreign literature
while its pathophysiology stays unclear. The goal of our case report is to point this interesting phenomenon out mainly because

it is only sporadicly mentioned in Czech neurological publications.
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Uvod

Termin cerebeldrni mutismus (CM) byl
v odborné literatufe poprvé pouzit v roce
1985 v souvislosti s poruchou feci rozvinuvsi
se po akutnim poskozeni obou mozeckovych
hemisfér u Sesti déti (Rekate, Grubb et Aram,
1985). Prvni zminka se datuje jiz do roku 1939,
kdy Baily (Baily, Buchanan et Bucy, 1939) po-
psal pfipad 4letého chlapce po operaci epen-
dymomu 4. komory, u kterého se rozvinuly
nékteré ze symptomU CM. Prestoze muze
byt tento fenomén, nékdy oznacovany také
synonymem posterior fossa syndrom, spo-
jeny s jakymkoli poskozenim struktur zadni
jdmy lebni (trauma, infekce, cévni pfihody)
(Gudrunardottir et al., 2011; Toescu et al., 2018),
nejcastéji se objevuje jako komplikace operac-
nich vykon( indikovanych z dGivodu neopla-
zie a je téméf vyhradné vazan na détsky vék.
U déti se vyskytuje podle recentnich praci az

v 11-29 % (Gudrunardottir et al., 2011; Gora,
Gupta et Sinha, 2017; Renne et al., 2020). U do-
spélych je popisovan CM sporadicky (Wibroe,
Rochat et Juhler, 2018).

Symptomy se rozviji zpravidla 1-2 dny po
operaci (bezprostiedné po operaci fe¢ neni
postizena) a mohou trvat jeden den, ¢asté-
ji ale trvaji mnohem déle, i nékolik mésicu.
StéZejnim pfiznakem je snizend verbalni pro-
dukce az Uplna ztrata fec¢i — mutismus, déle
byva pfitomna ataxie, hypotonie, dysfagie,
dysartrie (orofaryngealni apraxie), tremor,
typické jsou vyrazné psychické a kognitivni
zmény jako emo¢ni labilita, iritabilita, apatie,
zmény osobnosti, popisuje se apraxie vicek
(pacienti maji zaviené oci), odmitani potravy.
Vyjimkou nejsou ani Iéze hlavovych nervi
nebo hemiparéza (Gudrunardottir et al., 2011;
Lanier et Abrams, 2017; Paquier et al., 2020;
Law et al., 2012).

Prdbéh je individualni. Mutismus byva re-
verzibilni, k jeho odeznéni dochazi nejcastéji
v fadu tydn( (Lanier et Abrams, 2017). U vét-
siny pacient( ale pretrvavaji dlouhodobé fe-
Cové, kognitivni a behavioralni zmény a riizné
vyznamny neurologicky deficit (Gora, Gupta
et Sinha, 2017; Lanier et Abrams, 2017). CM
tak vyznamné snizuje kvalitu Zivota déti po
operaci tumoru zadni jadmy lebni.

Prezentujeme kazuistiku 6letého chlap-
ce, u kterého se po resekci meduloblastomu
vyvinuly typické pfiznaky tohoto syndromu.

Kazuistika

6lety chlapec s tfimési¢ni anamnézou
intermitentniho zvraceni bez nauzey, ke kte-
rému se v fijnu 2020 pridala cefalea a v listo-
padu 2020 atakticka chlize, byl v lednu 2021
vysetien spadovym oftalmologem s nalezem
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nervu. Tyden poté byl vysetfen spaddovym
détskym neurologem, ktery konstatoval syn-
drom nitrolebni hypertenze, a jesté tentyz
den doplnéna magneticka rezonance mozku
prokazala expanzi v zadni jdmé ve stfedni
Care, velikosti 50 X 46 x 42 mm, podminujici
aktivni tiifkomorovy hydrocefalus - v dife-
rencidlni diagnostice ependymom IV. ko-
mory ¢i meduloblastom. Chlapec byl pfijat
do Fakultni nemocnice v Hradci Kralové,
kde podstoupil radikalni resekci tumoru se
zavedenim zevni komorové drendze. Vykon
probéhl bez komplikaci a po vykonu byl
chlapec pfedén na détskou jednotku inten-
zivni péce, sedovan, bez potieby podpory
obéhu. Chlapec byl jesté tyz den extubovan,
kontrolni magneticka rezonance mozku byla
s uspokojivym nalezem, bez rezidua tumoru.
Histologicky nélez odpovidal klasickému
meduloblastomu, WHO grade IV, geneticky
definovany jako Skupina 4, podtyp IV. Den
po vykonu pfi ranni vizité chlapec mluvil,
byl orientovany, spavy. Treti den po vykonu
jiz chlapec slovné nekomunikoval, na oslo-

veni reagoval plac¢tivou grimasou, v 1Gzku

Obr. 1. Pred operaci

A. sagitdini ez, T1 vdZené sekvence

B. transverzdini'tez, T1 vdzené sekvence po poddni
kontrastni ldtky

C. transverzdini tez, T2 vdZené sekvence
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spontdnné hybny, dobfe polykal, vyzvdm
vyhovél (klinické hodnoceni osetfujiciho
pediatra). Nasledujici tj. ctvrty den po vyko-
nu pfi ranni vizité nadale nemluvil, vyzvdm
nevyhovél, mél zaviené oci, poplakaval, byl
intermitentné neklidny. Vysledky laborator-
niho vysetieni krve i likvoru byly opakované
v normé. Pfivolany neurologicky konzilia¥
popsal absenci reakce na verbalni i algicky
podnét, bloudivé pohyby bulbd, nystagmus
centrdlniho typu (horizontalni bidirekeni se
Sikmou slozkou), na koncetindach absenci
spontdnni hybnosti, zaroven pfi vysetfeni
pozorovany nékteré atypie jako zachované
polykdni nebo reakce na vybrané stimuly
(pootevieni Ust pfi nabidce pamlisku). Poté,
co ani kontrolni zobrazeni mozku metodou
magnetické rezonance neprokazalo kom-
plikaci v misté operace ani jinou patologii
vysvétlujici klinicky stav, ndsledovala nase
uvaha o CM. V dalSich dnech se klinicky
stav pacienta zdsadné neménil - verbdl-
né nekomunikoval, pouze vokalizoval,
obcas spontanné pooteviel oci, vyzvam
nevyhovél, v 1Gzku se pretocil z boku na
bok, peroralné pfijimal dobfe a ochotné.
15. den po vykonu byl pfelozen na vy3si
pracovisté k adjuvantni onkologické léc-
bé. Tam byl pacientdv neurologicky stav
definitivné popsan jako CM a byla zahéjena
standardni neuroonkologicka lé¢ba (dle
protokolu PNET5) a s ohledem na dobré
zkuSenosti i [é¢ba zolpidemem. Vzhledem
k pIné rozvinutému CM byly podény nej-
prve dva cykly chemoterapie, s odstupem
asi dvou mésicd byla zahajena protonova
radioterapie. Lécba CM pfirozené nadale
spocivala v logopedii, rehabilitaci, ergo-
terapii a psychosocialni podpofe pecujici
osoby. Videofluoroskopie polykani proka-
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zala vyznamnou aspiraci potravy, proto je
chlapec ziven nazogastrickou sondou a do
budoucna je indikace k zavedeni perkutanni
gastrostomie.V dobé kompletace této pra-
ce je chlapec schopen produkovat septem
nékolik slov, sedi s oporou, sleduje okoli.

Diskuze

Patofyziologicky i anatomicky podklad
CM z(stava stale nejasny. V soucasnosti
je obecné pfijimana teorie, podle které je
podstatou jeho vzniku naruseni funk¢niho
propojeni mezi mozeckem a kontralateral-
nim frontalnim lalokem (eferentni drahy
nucleus dentatus vedouci z mozecku cestou
horniho mozeckového pedunkulu do dru-
hostranného talamu a nasledné ke kortexu).
Dochdzi k tzv. mozecko-mozkové diaschize
(Toescu et al., 2018; Wibroe, Rochat et Juhler,
2018; Bolcekova et al., 2017; Ackermann,
Mathiak et Riecker, 2007) - naruseni funk-
ce mozkové oblasti vzdalené (kortex), ale
propojené s puvodni oblasti poskozeni
(mozecek).

Prokdzanymi rizikovymi faktory pro
rozvoj CM jsou stfedocarova lokalizace
tumoru, invaze tumoru do mozkového
kmene (Wibroe, Rochat et Juhler, 2018;
Tamburrini et al., 2015; Wibroe et al., 2017)
a meduloblastom.

V ptipadé meduloblastomu je vyskyt CM
2-3x vyssinez u astrocytomu a ependymo-
mu (Gudrunardottir et al., 2011) a podle
nejnovéjsich poznatki je vyskyt CM castéji
vazan na specifické molekuldrni subtypy
meduloblastomu (Skupina 3 a Skupina 4)
(Jabarkheel et al., 2020).

Jak bylo uvedeno, predpoklada se,
Ze je rozvoj tohoto syndromu spojen
s oboustrannym narusenim drah propojuji-
cich nucleus dentatus s kortexem. V pfipadé
unilateralniho postizeni je podle nékterych
autor rizikovéjsi z pohledu rozvoje CM léze
pravé mozeckové hemisféry. Podle prace
kanadskych autor(i se u 75 % détskych paci-
entd s tumorem v oblasti pravé mozeckové
hemisféry manifestovaly symptomy CM. Pro
srovnani pfi lézi v oblasti levé mozeckové
hemisféry se CM nevyvinul ani u jednoho
(Law et al., 2012). Tato studie dale upozor-
fuje na spojitost mezi CM a levactvim. Z pa-
cientd, u kterych se objevily pfiznaky CM, bylo
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az 85 % levaku. Zajimavosti je, ze u viech leva-
ka [écenych pro meduloblastom a zahrnutych
v této studii se vyvinul CM (Law et al., 2012). Pro
Uplnost nas pacient je pravak.

K dal$im potencialnim rizikovym fakto-
rdm zminovanym v literatufe patii velikost
tumoru, pooperacni vyznamny pokles he-
moglobinu ¢i zvysena télesna teplota, pree-
xistujici feCové obtize, nizky socioekonomicky
status rodiny a nizky vék pfi stanoveni dia-
gnozy (Wibroe et al., 2017; Pols et al., 2017).
Multicentrova retrospektivni analyza autora
Renne et al. neprokazala jednoznac¢nou sou-
vislost operacni techniky ¢i pfistupu s pfi-
padnym rozvojem CM (Renne et al., 2020),
nicméné nékteii autofi preferuji telovelarni
pfistup do 4. komory pied tradi¢nim pfistupem

Obr. 2. Jeden den po operaci

A. sagitdinitez, T1 vdZené sekvence

B. transverzdini tez, T1 vdzené sekvence po poddni
kontrastni ldtky

C. transverzdlni fez, T2 vdZené sekvence
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Nezodpovézenad zlstdva otazka vazby
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v détském véku a podilet se na ném mu-
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a spoju détského mozku, které tak mohou
byt zranitelnéjsi (Wibroe, Rochat et Juhler,
2018).

V soucasnosti neexistuje specificka l1écba,
kterd by prokazatelné zmirnila nebo zastavila
prabéh CM. Dulezitym ¢lankem péce o pa-
cienty s rizikem jeho rozvoje je vyuzivani
preventivnich strategii ve snaze omezit jeho
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poskozeni) (Cobourn et al., 2020).

Rada autord popisuje pokusy o farmako-
logické ovlivnéni CM. Zkouseny byly kortikos-
teroidy, midazolam, fluoxetine, bromocriptin,
thyreotropin releasing hormone v rliznych
davkovacich schématech. Presvédcivych
a konzistentnich vysledk( nebylo dosaze-
no (Paquier et al., 2020; Reed-Berendt et al.,
2014). Néktefi autofi uvadéji priznivy efekt
zolpidemu, jednd se viak pouze o jednotlivé
kazuistiky (Shyu et al., 2011).
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Samoziejmou soucasti terapeutického
pfistupu ma byt ¢asné zahajend rehabilitace,
logopedie, ergoterapie a kognitivni trénink.

Pfes veskeré snahy ale pretrvéavaji u vétsi-
ny déti dlouhodobé kognitivni, emocionalni
i feCové obtize. Korah et al., ve své retrospek-
tivni analyze zjistili, Ze po péti letech od dia-
gnézy regredovaly pfiznaky CM postupné
u viech déti, ale pouze 22 % déti se zotavilo
kompletné (Korah et al., 2010). Tize nasledka
byva pfimo imérna tizi a délce samotného CM
(Lanier et Abrams, 2017; Paquier et al., 2020).

Vyskyt této komplikace by nemél byt di-
vodem pro odkladani nasledné onkologické
|é¢by a vzhledem ke slozZitosti problematiky je
kli¢ova centralizace pacientd v neuroonkolo-
gickych centrech s moznostmi komplexniho
pfistupu.

Zaver

CMvznika nejcastéji jako pooperacni kom-
plikace po resekci nadoru v zadni jamé lebni
u déti. Mezi jeho typické ptiznaky patfi naru-
Seni fedi az Uplnd ztrata schopnosti verbalné
komunikovat a také emocionalni a kognitivni
zmény. Je dilezité na néj pomyslet predevsim
u pacientt s meduloblastomem. Je zapotiebi
dalSich studii k lepSimu rozpoznani rizikovych
faktor(i CM, a tim k optimalizaci strategie neu-
roonkologické |é¢by. Pacienti s CM by méli
byt 1é¢eni na specializovanych pracovistich
s moznostmi multioborové péce a predevsim
se zkusenostmi s touto problematikou.
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