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Dr. Glésker, a Freiburgi Egyetemi Idegsebészeti Klinika szakorvosa, PhD és habilitacios
munkajaban, valamint az USA-ban, a National Institut of Health-ben is a VHL kutatasaval
foglakozott. Néhany éve a VHL szakrendelést vezeti az Idegsebészeti Klinikan.

Elséként 1904-ben Eugen von Hippel szemorvos szamolt be a retinalis angiomak csaladi
megjelenésérél. 1906-ban pedig Arvid Lindau svéd patologus irta le a kisagyban fellépd
cisztas tumorokat, a hemangioblasztomakat és ismerte fel ezek Osszefliggését a retinalis
angiomakkal.

A hemangioblasztomék a kozponti idegrendszer joindulati, dusan erezett tumorai, amelyek
leginkabb a kisagyban, az agytorzsben és a gerincben fordulnak eld. Egy szolid €s egy cisztas
részbdl allnak.

Korébban azt gondoltak, hogy a hemangioblasztomdk véredénysejtekbdl allnak és a kozben
megfigyelt tdmasztosejteknek (stromasejteknek) nem tulajdonitottak jelentéséget. Vortmeyer
kb. 10 évvel ezeldtt végzett vizsgalataibol tudjuk, hogy éppen a tamasztdsejtek a kiindulési
helyei a hemangioblasztomak keletkezésének. Ezek a sejtek az embrionalis fejlodés 8. napjan
elakadtak a fejlédésben. A hemangioblasztomanak ezt a korai szakaszat preneoplazianak
nevezziik.

A nem-6roklédd (sporadikus) hemangioblasztomdkkal ellentétben a VHL-péciensek teljes
gerincveldje az ideggyokoknél ezekkel a preneoplazidkkal van teletizdelve. Ma még nem
ismert hogy hogyan lesz a preneoplaziabo6l hemangioblasztoma,.

A hemangioblasztomak elhelyezkedésiiktél fliggéen kiilonb6z0 tiineteket okoznak. A
gerincveldben kétféle tlinetcsoportrol beszélhetiink: a radikulopatia kezdetben fajdalmakat,
majd érzetzavarokat, végiil bénuldasokat okoz a bdéron. A mielopatia jarasnehézségben,
spasztikusan - izomfesziiltségben, izomgorcsben, izommerevségben - holyag- és bélmiikodési
zavarokban nyilvanul meg.

A kisagyban szintén két tlinetcsoportot kiilonboztetiink meg. Ha a kisagy mitkddésében zavar
tamad szédiilés, egyenstlyzavar €s jarasi nehézségek 1épnek fel-. A tlinetek masik részét a
nyomasfokozddas okozza, mivel az agyban levd folyadék elvezetése akadalyokba litkozik. Az
ember naponta kb. fél liter liquort (agyvizet) termel, amely a kisagy és az agytorzs kozott
elhelyezkedd jaratrendszeren at vezetddik le az agyon kiviil elhelyezkedd un. ciszternékba,
ahonnan felszivodik a vénas keringésbe. Ha a folyadék nem folyik el megfelelden, akkor
megnovekszik az agy nyomasa (vizfejiiség — hydrocephalus). Ez erds fejfajast, hanyingert és
hanyast okozhat, silyos esetben, ha a nyomas az artérias vérellatast gatolja tudatzavar, koma
alakulhat Ki..

Az agytorzsben elhelyezked6é hemangioblasztoma tiinetei beszéd- ill. nyelési nehézségek,
jérasbizonytalansag lehetnek.

A diagnosztikus ill. kontrollvizsgalatokat MRI segitségével ajanlott végezni, mivel igy a
hemangioblasztoma szolid és cisztas része jobban latszik, mint egy CT-vizsgalatnal. A
hemangioblasztomék pontos megitéléséhez altalaban kontrasztanyag adasara is sziikség van a
felvételek készitésénél. Elsdsorban arra kell figyelni, megjelentek-e ) hemangioblasztomak
ill. az el6z6 vizsgalathoz képest hogyan valtoztak a mar ismert hemangioblasztomdk (a tumor



és a cisztas rész). Tovabba meg kell vizsgalni, fennall-e nyomasndvekedés kockazata az
agyban.

2010.-ig a freiburgi klinikdn évente végezték el ezeket a kontrollvizsgalatokat. Id6kdzben
meghosszabbitottak a vizsgalati intervallumot két évre — abban az esetben, ha nem figyeltek
meg tumor novekedést és funkciokiesést. Ez azonban Neumann professzor és Dr.Glésker
teljesen egyéni dontése.

Minden miitétnek vannak kockézatai és mellékhatésai. Altalaban akkor ajanlott elvégezni egy
miitétet, ha a varakozasi kockazatok nagyobbak, mint a miitétiek.

Tiinetek jelentkezése esetén ajanlott elvégezni a miitétet, mivel a tapasztalat azt mutatja, hogy
annal nagyobb a kockéazat a miitét el6tt mar meglevd tiinetek miitét utani megmaradasara,
minél hosszabb ideig allnak fenn ezek a tiinetek. Fenyegetd hidrocephalus esetén kockazatos a
varakozés, mert az agyviz lefolydsa hirtelen elzarédhat. Megoszlik az idegsebészek
véleménye a hemangioblasztomak miitéti kezelésével kapcsolatban, ha azok még nem
okoznak tiineteket. Freiburgban miitét mellett dontenek, ha a hemangioblasztoma ndvekedést
mutat, mert — ahogy fentebb mar beszdmoltunk roéla - a tiinetek gyakran a miitét utan is
megmaradnak, azonban éallapotromlasra ritkan kertil sor.

A mitét ellen sz6lhat, ha a beteg altalanosan rossz allapotban van vagy pheochromocytomaja
(mellékvese-tumora) van. Ebben az esetben ezt kell elébb kezelni. Masrészt a mutét
ellenjavallt ha a tumor, elhelyezkedése miatt, eldrelathatolag nem teljesen eltavolithato el, ill.
ha a tumor diffuz médon novekszik.

Mutéti alternativaként a kovetkezok johetnek szoba: semmit sem tenni; a tumort vérrel ellato
véredények embolizdcidja (elzdrasa), az agyhartya kitagitdsa, valamint a sugarterapia még
nagyon vitatott eljardsok. Gyogyszeres kezelés jelenleg nem ismert a hemangioblasztomak
esetében.

A miitét a hemangioblasztoma elhelyezkedésétdl fliggden 2-5 6rat vesz igénybe. Ennek az
idotartamnak kb. 2/3-ara azért van sziikség, hogy az operald orvos elérje a tumort. Ehhez
képest mar gyorsan megy a tumor eltdvolitdsa, majd a zaras kb. 45 percig tart. A
gerincveldben 1évé hemangioblasztomdk miitéténél nagyon fontos, hogy a tumor és a
gerincveld kozotti szintben operaljon az orvos. A mitéthez altalaban rehabilitacio
kapcsolodik, harom honappal késébb kontroll MRI, majd egy év mulva ujabb ellendrzés.

VHL ¢érintettek a gerincveldben végzett hemangioblasztoma miitét utan a hegesedés
kovetkeztében fellépd erds fajdalomrol szamoltak be. Glésker doktor ismeri ezt a
komplikaciot és magyarazatul elmondja, hogy ebben az esetben a gerincvelShartya és a
gerincveld 0sszendveésérdl van szo. Lehetdség van feloldani ezt az 6sszendvést €s a heg és a
hartya k6zé egy csovet vagy egy darab anyagot (Goretex) helyezni. Az eredmények azonban
sajnos hosszu tavon nem kielégitoek. Az dsszenovések az MRI vizsgalattal nem jol lathatok,
inkabb csak feltételezhetdk. Ezért sziikséges a miitét el6tt kontrasztanyaggal myelografiat
(egyfajta gerincveld-rontgen) végezni. A freiburgi tapasztalatok szerint feltételezhetd, hogy
ez a komplikacio akkor 1ép fel, ha a beteg ugyanazon a helyen vagy altalaban a gerincvelében
mar tobbszor volt miitve.






