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Kljucne besede: karotiko-kavernozna fistula, duralne arte-
riovenske malformacije; zdravijenje

Izvlecek - Izhodisc¢a. Duralne karotiko-kavernozne fistule
(KKF) so komunikacije med meningealnimi vejami intraka-
vernoznega dela arterije karotis interne (AKI) ali/in arterije
karotis eksterne (AKE). Imajo manjsi pretok in nizZji tlak kot
tipicne KKF. Spontane duralne KKF so pogostejse pri Zenskah
po menopavzi. Etiologija ni znana, vzrok za nastanek so ver-
Jjetno prirojene malformacije ali rupture duralnih arterij s tan-
kimi Zilnimi stenami znotraj venskih sinusouv.

Prikaz primerov. Opisana je klinicna slika treh bolnikouv, ki so
bili zaradi neznacilne klinicne slike zdravljeni kot kronicni
konjunktivitis, miozitis ekstraokularne misice in psevdotumor
orbite. Klinicna slika je odvisna od smeri in velikosti fistular-
nega pretoka ter od anatomije kolateralnega obtoka. Ce je
povecan krvni pretok usmerjen v oftalmicno veno, se pojavijo
znaki orbito-okularne kongestije t.i. »red-eyed shunt syndro-
me«. Drenaza duralne KKF v spodnji petrozni sinus lahko
pouvzroci bolece pareze 3. in 6. mozganskega zivca brez zna-
kov orbito-okularne kongestije (»white-eyed shunt syndrome«).
Prikazane so moznosti zdravljenja in njihovi zapleti.

Zakljucki. Za postavitev dokoncne diagnoze je potrebna angi-
ografija, ki je dostikrat terapevtska, saj povzroci okluzijo KKF
v 1/3 do 1/2 primerov. Zaradi moznih resnih ocesnih in si-
stemskih zapletov je nevrokirurski poseg indiciran le v prime-
rih medikamentno neurejenega sekundarnega glavkoma in
hipoksicne retinopatije.

Uvod

Klini¢ne znake tipi¢ne karotiko-kavernozne fistule (KKF) zlah-
ka prepoznamo. Po navadi so to bolniki po poskodbi glave s
sumom v orbiti, pulzirajo¢im eksoftalmosom in hemoti¢no
veznico z razsirjenimi episkleralnimi zilami. Pri nekaterih bol-
nikih pasoklini¢ni znaki manjjasni. V teh primerih je pogosto
prisotna duralna KKF. To je arteriovenska komunikacija med
meningealnimi vejami intrakavernoznega dela arterije karo-
tis interne (AKI) in/ali arterije karotis eksterne (AKE) in kaver-
noznim sinusom (KS). Vec¢inoma so duralne KKF majhne in
imajo manjsi pretok in nizji tlak kot tipi¢ne KKF. Prikazani so
trije primeri spontanih duralnih KKF, ki so bili zaradi nezna-
¢ilne klini¢ne slike zdravljeni kot kroni¢ni konjunktivitis, mi-
ozitis ekstraokularne misice in orbitalni psevdotumor.

Key words: carotid-cavernous fistula, dural arteriovenous
malformations; therapy

Abstract — Background. Dural carotid-cavernous sinus fistu-
las (CCF) are commumnications fed by meningeal branches of
the intracavernous internal carotid artery (ACI) or/and ex-
ternal carotid artery (ACE). In contrast to typical CCF, the ar-
teriovenous shunting of blood is usually low flow and low pres-
sure. Spontaneous dural CCF are more common in postmeno-
pausal women. Aetiology is unknown, but congenital malfor-
mation or rupture of thin-walled dural arteries within venous
sinuses is believed to be the cause.

Case reports. 3 cases lacking the typical clinical signs of CCF
who had been treated as chronic conjunctivitis, myositis of the
extraocular muscle and orbital pseudotumour are presented.
Clinical presentation depends on the direction and magnitu-
de of fistular flow and on the anatomy of the collateral bran-
ches. If increased blood flow is directed anteriorly in ophthal-
micveins the signs of orbito-ocular congestion are present (»red-
eyed shunt syndrome«). Drainage primarly in the inferior pe-
trosal sinus may cause painful oculomotor and abducens pal-
sies without signs of ocular congestion (»white-eyed shunt
syndromex). Also different therapeutic approaches as well as
possible complications are described.

Conclusions. For definite diagnosis angiography is obligatory
and is also therapeutic as one third to one half of dural CCF
close spontaneously. Because of potential severe eye and syste-
mic complications, surgical intervention is indicated only in
cases with uncontrolled secondary glaucoma and hypoxic re-
tinopathy.

Prikaz primerov

1. primer: 63-letna bolnica je bila sprejeta zaradi diagnosti¢ne opre-
delitve 4 mesece trajajo¢ih rdecih odi, obc¢asnega dvojnega vida in
zvisanega ocCesnega tlaka (IOT), 20-28 mm Hg ob medikamentnem
zdravljenju. Pred 6 meseci je imela mocan glavobol po desni polovici
glave brez poskodbe v anamnezi. Radioloske preiskave (CT glave in
rtg obnosnih votlin) niso pokazale patoloskih sprememb. Zdravila se
je ambulantno kot alergi¢ni konjunktivitis, ker je tudi sicer navajala
alergi¢ne reakcije na penicilin in acetilsalicilno kislino.

Ob sprejemu je bila vidna ostrina obojestransko 0,8, prisoten je bil
blag periorbitalni edem, horizontalni nistagmus in rahlo omejena ab-
dukcija. Obojestransko je bila veznica hemoti¢na z dilatiranimi kon-
junktivalnimi in episkleralnimi zilami. Ocesni tlak je bil 34 mm Hg
desno in 30 mm Hg levo. Pri gonioskopiji sta bili zakotji odprti 3 stop-
nje po Schafferju, Schlemmova kanala pa napolnjena s krvjo. Papili
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opti¢nih zivcev sta bili manjsi z majhno ekskavacijo, retinalne vene so
bile zmerno razsirjene. Vidno polje zaradi slabega sodelovanja bolni-
ce ni bilo zanesljivo. Magnetnoresonanc¢no slikanje (MRI) glave in
orbite ni pokazalo patoloskih sprememb. Pri ultrazvo¢ni (UZ) pre-
iskavi je bila prisotna zmerna zadebelitev vseh ekstraokularnih misic
in razsirjene Zile v nazalnem delu orbite. Zaradi postavljenega suma
na psevdotumor orbite so bili uvedeni kortikosteroidi, po katerih ni
prislo do izboljsanja. Zato je bila zaradi suma na KKF napravljena
digitalna subtrakcijska angiografija (DSA), ki je pokazala arterioven-
ske malformacije, ki so se polnile obojestransko preko meningealnih
vej AKL Drenaza je potekala v zgornji orbitalni oftalmi¢ni veni in an-
gularni veni obojestransko.

Dvameseca po angiografiji se je pribolnici povecal periorbitalni edem,
nadesni zgornji veki je bila zaradi kongestije in staze prisotna manjsa
podkozna krvavitev. Bulbomotorika ni bila omejena, eksoftalmome-
trija po Hertlu desno je bila 24 mm in levo oko 22 mm. Vidna ostrina
je ostala nespremenjena, kljub visokemu IOT; desno 51 mm Hg in
levo 41 mm Hg ob maksimalni medikamentni terapiji. Papili sta bili
hiperemic¢ni z zacetno glavkomsko eskavacijo in incizuro na desni
papili. Retinalne vene so bile moc¢no razsirjene, zvijugane in v levi
makuli so bile manjse krvavitve. Zaradi neurejenega sekundarnega
glavkoma je bil napravljen nevrokirurski poseg, da bi izkljucili arteri-
ovensko malformacijo (AVM). Z direktnim pterionalnim pristopom k
desnemu KS je bil izpostavljen intrakavernozni del AKI ter mozgan-
ski zivci od III do VI ter kavterizirana AVM.

Po posegu je imela bolnica na desnem ocesu ptozo in zunanjo oftal-
moplegijo, ki sta se popravili po 2,5 meseca. Znaki orbitalne in kon-
junktivalne kongestije ter hipoksije so izginili. Ob zadnjem kontrol-
nem pregledu 9 mesecev po operacijije bila vidna ostrina obojestran-
sko 0,8,I0T brez zdravljenjaje bil 15 mm Hg desno in 18 mm Hglevo.
Na desnem ocesu je prisotna mioza in rahla ptoza (Hornerjev sin-
drom) ter hipestezija rozenice. Kontrolna angiografija, opravljena po
operaciji in ¢ez 6 mesecev, je pokazala zaprto duralno KKF ter okluzi-
jo desne AKI.

2. primer: 62-letnabolnicaje opazala eno leto rdece desno oko, solze-
nje in obcutek tis¢anja v spodnjem delu desnega zrkla. Obcasno je
imela dvojni vid pri pogledu navzdol. Zdravila se je ambulantno in
jemala protivnetne in antibioti¢ne ocesne kapljice zaradi kroni¢nega
konjunktivitisa, zaradi ob¢asno visjega IOT pa antiglavkomske kaplji-
ce. Ker se oCesno stanje ni izboljsalo, je bila napotena na Ocesno
kliniko za diagnosti¢no opredelitev. Vidna ostrina je bila obojestran-
sko 1,0. Desno zrklo je bilo omejeno pri maksimalni abdukciji in de-
presiji. Na desnem ocesu je bila veznica hemoti¢na z razsirjenimi in
zvijuganimi konjunktivalnimi in episkleralnimi zilami. IOT desno je
bil 32 mm Hg ter 16 mm Hglevo. Pri gonioskopiji je bilo zakotje odpr-
to 3 stopnje po Schafferju in brez kongestije Schlemmovega kanala,
ki se ni pojavila niti pri indentacijski gonioskopiji. Papili sta bili rozna-
ti brez patoloskih sprememb, na desnem oc¢esnem ozadju je bila ob
papili vidna majhna ¢rtasta krvavitev. UZ preiskava in MRI orbit sta
pokazali zadebelitev zgornjega rektusa in rahlo razsirjeno veno v zgor-
njem nazalnem kvadrantu. Zaradi suma na miozitis in psevdotumor
orbite je bilo uvedeno sistemsko kortikosteroidno zdravljenje, po ka-
terem ni prislo do izbolj$anja, zato je bil postavljen sum na atipi¢no
KKF. Napravljena DSA je pokazala duralno AV fistulo v desnem K8, ki
se je polnila preko meningealnih vej kontralateralne AKI. Ker je bil
IOT ob antiglavkomskem zdravljenju urejen in ni bilo oc¢esnih zna-
kov hipoksije, smo bolnico spremljali. Dva meseca po angiografiji je
bolnica opazila spontano izboljsanje. Ob zadnjem kontrolnem pre-
gledu na desnem ocesu ni bilo ve¢ znakov zastoja, IOT je bil desno
18 mm Hg in levo 19 mm Hg. Na o¢esnem ozadju so krvavitve izgini-
le, prav tako pri ponovni UZ preiskavi ni bilo ve¢ zadebelitve zgornje
preme misice. Kontrolna DSA je pokazala okluzijo KKF.

3. primer: 60-letni moski je opazal Sest mesecev rdece levo oko, pro-
ptozo, glavobol in kraj$a obdobja dvojnega vida. En mesec pred za-
¢etkom ocesnih tezav mu je Sumelo v uSesu, kar je samo od sebe izgi-
nilo. Pri pregledu je bila vidna ostrina 1,0 obojestransko, IOT 11 mm
Hgdesnoin 17 mm Hglevo. Bulbomotorika nibila omejena, eksoftal-
mometrija po Hertlu desno 14 mminlevo 18 mm. Levo je bil prisoten
blag periorbitalni edem, razsirjene konjunktivalne in episkleralne zi-
le. Gonioskopija je bila brez posebnosti. Pri pregledu o¢esnega ozad-
ja so bile na levem ocesu retinalne vene SirSe v primerjavi z desnim.
UZ preiskava orbit in ekstraokularnih miSic ter CT orbit in glave so
bili brez posebnosti. Napravljena DSA je pokazala duralno KKF, ki se
je polnila preko meningohipofizealnega trunkusa (meningealna veja
AKI) desne AKI, in sicer najprej desni KS in nato levi KS. Drenaza KKF

je potekala v glavnem v povrhnje mozganske vene in v manjsi meri v
sinus transversus. Angiografija je prikazala tudi duralno KKF, ki se je
polnilazleve AKIvlevi KS. Ker nibilo znakov hipoksi¢ne retinopatije
ali/in sekundarnega glavkoma, smo se odlocili za spremljanje bol-
nika.

Razpravljanje

Spontane KKF so najpogostejSe pri postmenopavznih zen-
skah. Etiologija ni jasna, domnevajo, da nastanejo zaradi rup-
ture tankih sten duralnih arterij znotraj KS ali pa gre za priroje-
ne malformacije. Klini¢na slika je odvisna od smeri in veliko-
sti pretokakrvi ter od anatomije kolateralnih zil. KS je v resnici
pletez majhnih ven, v katerega priteka venska kri iz orbit k
petroznim sinusom. V KS se od AKI odcepijo arterije iz 2 de-
bel: meningohipofizealnega trunkusa, ki je prisoten pri vseh
ljudeh, in iz spodnjega lateralnega trunkusa (le pri 20% ljudi).
V literaturi ni opisane enotne t.i. normalne anatomije kolate-
ralnih zil; le-te potekajo in anastomozirajo individualno razli¢-
no. Poleg anastomoz s kontralateralnim sinusom so prisotne
anastomoze med podroc¢jema AKI in AKE. Bolniki z atipi¢ni-
mi, ve¢inoma duralnimi KKF, imajo razsirjene, zvijugane ko-
njunktivalne in episkleralne vene, normalen ali zvisan IOT in
v¢asih kongestijo Schlemmovega kanala zaradi povecanega
pretoka v oftalmic¢ne vene - t. i. »red-eyed shunt syndromex.
Pogosti sta manjsa protruzija zrkla in dvojni vid, redkejsa pa
glavobol in orbitalna bolec¢ina kot pri klasi¢ni KKF. Ker bolni-
ki z duralnimi KKF nimajo tipi¢nih klini¢nih znakov KKF, kot
so orbitalni sum, pulzirajoci eksoftalmus, megleni vid, orbital-
ne bolec¢ine in mo¢ne orbito-okularne kongestije, so pogosto
napac¢no diagnostirani in zdravljeni, tudi v opisanih treh pri-
merih, kot kroni¢ni konjunktivitis, miozitis, skleritis, tiroidna
oftalmopatija ali orbitalni psevdotumor. Opisani so tudi red-
kejsi primeri duralne KKF, pri kateri so zaradi drenaze v spod-
nji petrozni sinus odsotni znaki orbito-okularne kongestije. Ti
bolniki imajo bolece pareze okolumotoriusa in abducensa
(>white-eyed shunt syndrome«) (1).

Pri nekaterih bolnikih se KKF kaze z znaki sekundarnega an-
gularnega glavkoma (2) s plitvim sprednjim prekatom, ki na-
stane, ker se iridolentalna diafragma pomakne naprej zaradi
zvisanega tlaka v vortikoznih in horoidalnih venah. Zmanjsan
arterijski pretok in venski zastoj lahko povzrocita slabso pre-
krvitev oCesa s posledi¢no ishemijo in rubeozo (3). UZ pre-
iskava pri duralnih KKF z nizkim pretokom pokaze difuzno
hiperemijo orbite z zadebelitvijo vseh ekstraokularnih misic
(4). Pri prvih dveh primerih je UZ preiskava pokazala razsirje-
no zgornjo oftalmi¢no veno, kar je UZ znacilnost KKF z veli-
kim pretokom. To kaze, da je bil krvni pretok vedji, kot je bilo
pric¢akovati glede naklini¢no sliko. Zanimivo je, da pri tretjem
bolniku s klini¢no sliko orbito-okularne kongestije DSA ni po-
kazala povecanega pretoka v oftalmi¢no veno, pac¢ pa drena-
zo KKF v povrhnje mozganske vene in v sinus transversus.
Barvna UZ preiskava (doppler) je koristna metoda za potrdi-
tev KKF in pokaze razsirjene in arterializirane zgornje oftal-
micne vene (5). Zlati standard za postavitev diagnoze KKF je
angiografija. Pri sumu na KKF je potrebno napraviti DSA, saj
namle ta preiskava prikaze veliko raznolikost v polnjenju KKF,
kolateralah in venskidrenazi. Od tega paje odvisna vrsta zdrav-
ljenja in potencialna nevarnost intrakranialne krvavitve (npr.
pri drenazi v kortikalne mozganske vene).

V literaturi so opisane spontane okluzije duralnih KKF, zlasti
po angiografiji, kar pri 1/3 do 1/2 bolnikov (4). Nevrokirurski
poseg je indiciran le v primerih z neurejenim glavkomom in
znaki hipoksi¢ne retinopatije (6). Cilj operativnega posega je
zapora AV fistule in ohranitev pretoka v AKI. Pri nevrokirur-
skih posegih, kot je intravaskularna embolizacija (transarterij-
ska ali preko zgornje oftalmi¢ne vene), so bili opisani Stevilni
zapleti, kot so izguba vida, nastanek neovaskularnega glavko-
ma (7), hipoksi¢na retinopatija in okluzija centralne retinalne
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vene (8). Zaradi anastomoz med podrocjema, ki ga prehranju-
jeta AKE in AKI, lahko embolizacija znotraj sistema AKE po-
vzrodi tudi pareze mozganskih Zivcev, slepoto in mozganske
zaplete (9). Po operaciji so pri nasi prvi bolnici izginili znaki
orbito-okularne kongestije, IOT je urejen brez medikament-
nega zdravljenja. Kontrolna angiografija je poleg zapore KKF
pokazala okluzijo desne AKI, vendar brez znakov ocesne hi-
poksije. Pri drugi bolnici je prislo do spontane okluzije KKF
po angiografiji. Sasaki (10) je spremljal 26 bolnikov z duralni-
mi KKF in pri 19 ugotovil spontano regresijo, znatno izboljsa-
nje pri dveh in zmerno pri treh primerih. Izboljsanje je nasto-
pilo pocasneje pri bolnikih, starejsih od 60 let, pri pocasi na-
stajajo¢ih simptomih in pritistih s $tevilnimi drenaznimivena-
mi. Nekateri avtorji priporocajo kompresijo karotidne arteri-
je v vratu za krajsi ¢as, kar je dovolj, da povzroc¢i hemodinam-
ske spremembe in pocasno trombozacijo fistule (11).

Ker so spontana izboljsanja pri duralnih KKF pogosta in so
operativni posegi povezani z resnimi zapleti, je nevrokirurski
poseg (endovaskularna embolizacija ali neposredni pristop h
KS) indiciran le v primerih neurejenega sekundarnega glav-
koma in hipoksic¢ne retinopatije. Bolnike s KKF, pa tudi tiste z
regresijo znakov (spontano ali po posegih), moramo sprem-
ljati zaradi pogosteje opisane okluzije vene centralis retine.
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