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Raritni inicialni prezentace syndromu
epikonu - kazuistika

A rare initial presenting of epicone syndrome - a case report

J. Dobias, M. Riha
Oddeéleni rehabilitacni a fyzikdIni mediciny, Ustfedni vojenskd nemocnice - Vojenskd fakultni nemocnice Praha

Souhrn: Syndrom misniho epikonu je velmi vzéacny syndrom projevujici se motoricko-senzitivnim deficitem dolnich koncetin a pfidruzenou
sfinkterovou a erektilni dysfunkci. Prezentujeme kazuistiku raritniho inicialniho projevu syndromu epikonu v podobé izolovaného unilateralniho
oslabeni pronace nohy. Klinickd manifestace pacienta odpovida jiz dfive publikovanému kofenovém typu syndromu epikonu, avsak bez
pfidruZené neurologické symptomatologie. Nasledny vyvoj topického nalezu podporuje zévéry predchozich studii o dominujicich projevech
syndromu epikonu v podobé progresivniho svalového oslabeni a atrofie bércovych svald.

Klicova slova: epikonus — musculus peroneus — peronealni paréza - svalova atrofie

Summary: The epiconus syndrome is a rare disorder presenting with symptoms of motor deficit and sensory disturbance in the leg as well as
bladder, bowel and erectile dysfunction. In this case report, we present a patient with isolated unilateral weakening in ankle pronation as a rare
initial manifestation of epiconus syndrome. This case corresponds to epiconus syndrome presenting with radicular-type features previously
published in literature; however, with the absence of other neurological symptoms. Progressive motor weakness as well as muscular atrophy of

the lower leg were dominant symptoms in further development as well as in previous epiconus syndrome studies.
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Uvod

Thorakolumbalni oblast patefe je kau-
dalnim koncem michy v oblasti meziob-
ratlového prostoru L1-L2 zvaném conus
medullaris [1]. Jako mi$ni epikonus ozna-
¢ujeme segmenty L4-S2 nad zakonce-
nim michy v oblasti téla obratle L1, mi3ni
konus zahrnuje segmenty S3-S5 [2].
Existuje viak silnd interindividudIni va-
riabilita lokalizace misniho konu ve
vztahu k obratldm. Syndrom misniho
epikonu je velmi vzacny syndrom zahr-
nujici motorické a senzitivni pfiznaky
z prislusnych segment(. Hlavnim moto-
rickym pfiznakem je paraparéza dolnich
koncetin s omezenim dorzalni i plan-
tarni flexe nohy [1,2]. Citi je poruseno od
kolene distélné, pfi progresi dochazi ke
sfinkterové a erektilni dysfunkci [2]. Pre-
zentujeme kazuistiku pacienta s atypic-

kou prezentaci syndromu epikonu izolo-
vanym unilaterdInim oslabenim pronace
hlezna a nohy bez pfidruzenych klinic-
kych obtizi.

Kazuistika

Pacient, 45 let, bez komorbidit, byl vyset-
fen pro pourazové pretrvavajici nestabi-
litu hlezna levé dolni koncetiny. Pacient
si pfed 2 mésici privodil distorzi hlezna,
nicméné po opadnuti otoku a bolesti
pro pretrvavajici pocit nejistoty pii chizi
vyhledal Iékafe. V klinickém obraze u pa-
cienta dominovala lokalni hypotrofie pe-
ronealnich svall laterdini strany bérce,
oslabend pronace na stupen 2 dle sva-
lového testu dle Jandy. Slacho-svalové
reflexy a kozni citlivost byly symetrické
v¢. perianogenitélni oblasti, sfinkterové
a erektilni funkce byly intaktni. Pacien-

tovi byla pfedepsana dynamickd ortéza
hlezna s asymetrickym tahem k pod-
pore pronace nohy. Pro pourazové osla-
beni pronace nohy bylo pomysleno na
rupturu $lachy m. peroneus longus, pro
kterou bylo indikovano zobrazeni mag-
netickou rezonanci (MR). Ta v3ak toto
poskozeni vyloucila, graficky nalez zob-
razil pouze mirnou tendinopatii pero-
neélnich slach neodpovidajici klinicky
vyraznému omezeni aktivniho rozsahu
pohybu hlezna a nohy. Pfi kontrolnim
vysetreni s mési¢nim odstupem byla jiz
zjevna hypotrofie svall celého bérce
levé dolni koncetiny, k oslabené pro-
naci se pfidalo i oslabeni dorzalni flexe
a mirné téz plantarni flexe nohy. Slacho-
-svalové reflexy a kozni citlivost byly stale
symetrické, sfinkterové a erektilni funkce
zGstaly téz intaktni. Pro jednostranné
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Obr. 1. Zobrazeni magnetickou rezonanci Th/L pfechodu patefe v zakladni sekvenci v T2 vazeni v sagitalni roviné.
Vlevo - ependymom misniho konu L1/2. Vpravo - stav po resekci loZiska konu, bez jistého rezidua, drobné pooperacni
zakrvaceni v pateinim kandlu, bez expanzivné se chovajiciho hematomu.
Fig. 1. T2-weighted sagittal imaging sequence in magnetic resonance of thoraco-lumbar spine.

Left — ependymoma of the conus medullaris L1/2. Right — after surgical resection of spinal cord ependymoma, no apparent
residue, residual minor postoperative hemorrhage.

tibioperonealni oslabeni dolni koncetiny
bez poruchy citi, reflexd a sfinkterovych
a erektilnich funkci byl pacient odeslan
na vysetieni elektromyografii, kde byl
objektivizovdn ndlez odpovidajici radi-
kulopatii L5 a S1.

Pacient byl subjektivné bez bolesti
zad, s ohledem na elektromyograficky
ndlez bylo provedeno zobrazeni bederni
patefe MR ozfejmujici ependymom v ob-
lasti miSniho konu jako zdroj paciento-
vych obtizi (obr. 1). Pacient byl indikovan
k neurochirurgické resekci s peroperacni
neurofyziologickou monitoraci michy.
Vykon probéhl bez komplikaci, histolo-
gicky byl verifikovan spinalni ependy-
mom grade Il. Vzhledem k histologii bylo
neuroonkologickym seminafem rozhod-
nuto o observaci formou pravidelnych
kontrol zobrazenim MR.

Pooperaéné pro rezidudlni monopa-
rézu dolni koncetiny byla zahajena re-
habilitace. Dle poopera¢niho svalového

testu dle Jandy bylo vyhodnoceno osla-
beni v segmentu hlezna do dorzalni
flexe a pronace 2+/5, extenze prstcl vc¢.
palce 2/5, zbyvajici segmenty dolni kon-
Cetiny byly bez vyznamného svalového
oslabeni. V chlizi se jiz objevoval naznak
peronedlni chlize s kompenzaéni flexi
v kyc¢elnim a kolennim kloubu pfi insufi-
cientni dorzalni flexi nohy. Zahéjena byla
facilitace paretickych svall exterocep-
tivni facilitaci bérce a nartu nohy, dle vy-
sledkd svalového testu bylo pracovano
v oblasti prstcd analytickou metodou
dle Kenny, s ostatnimi segmenty dolni
koncetiny pak komplexnimi metodikami
na neurofyziologickém podkladé. Sou-
¢asné byla zahdjena elektrostimulace
peronealnich svalll am. extensor hallu-
cis longus dle I/t kFivky. V této dobé stale
probiha rehabilitace, kterd je nyni cilena
na aktivaci dynamickych stabilizator(
hlezenniho kloubu dle metodiky senzo-
motorické stimulace s trojbodovou opo-

rou nohy, cvi¢eni balance na ¢ockach
a bosu v¢. diepd a vypad(, analytické
posilovani pohybem hlezna s odporem
therabandu. Pooperaéni nalez se béhem
rehabilitace postupné zlepsuje s kont-
rolnimi hodnotami svalové sily dle svalo-
vého testu dle Jandy na stupni 3 ve vyse
zminovanych oslabenych segmentech
v dobé 8 mésict od operace.

Diskuze

Syndrom misniho epikonu zahrnuje
motorické a senzitivni pfiznaky z pfi-
slusnych segment(. Hlavnim motoric-
kym pfiznakem je paraparéza dolnich
koncetin s omezenim dorzalni i plan-
tarni flexe nohy (segmenty L4-L5, resp.
S1-S2), mze byt téz oslabena abdukce
s extenzi v kycli a flexe v koleni (seg-
menty L4-L5, resp. L5-S1) [1,2]. Z hyb-
nosti zUstava zachovéna flexe s addukci
v ky¢li a extenze v koleni. Citi je poru-
$eno od kolene distalng, vyhasina reflex
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Achillovy slachy, patelarni reflex je ¢asto
intaktni. Pii progresi |éze se objevuji bo-
lesti bederni patefe a dochazi k sfinkte-
rové a erektilni dysfunkci jako aditivni
symptomatologie syndromu konu [2,3].

V prezentované kazuistice byl zdro-
jem pacientovych obtizi ependymom
misniho konu, jehoz diagnostika byla
ztizena anamnézou Urazového stavu,
ktery pfedchdzel klinickym obtizim pa-
cienta a zavadél nas k svalové-slachové
pfic¢iné obtizi. | pfes lokalizaci tumoru
nad kaudalni konec michy odpovidal kli-
nicky obraz pacienta velmi atypickému
projevu syndromu epikonu charakteru
jednostranné kofenové léze z postizeni
koten(l L5 a S1 [1]. Tento zasah do an-
terolaterdlniho kompartmentu bérce se
projevil zprvu izolovanym omezenim
pronace pii zasazeni obou kofenl pro
peronealni svaly, pozdéji se pridruzilo
omezeni dorzalni flexe nohy z kofene
L5, mirné téz plantarni flexe nohy z ko-
fene ST.

Toribatake et al. publikovali jiz dfive
studii o kofenovém typu syndromu epi-
konu imitujicim pfiznaky kofenové léze
¢i poskozeni periferniho nervu [4]. V ta-
méjsim souboru 15 pacientl se syndro-
mem epikonu byla svalova atrofie do-
provézena vzdy senzitivnim deficitem
v pfislusném dermatomu spolu s poru-
chou slacho-svalovych reflexd a ¢asto
téz pfidruzenou sfinkterovou dysfunkci.

Asada et al. se v retrospektivni stu-
dii 0 19 pacientech pokusili mj. defino-
vat zakladni neurologické odliSnosti

pro syndromy thorakolumbalniho pfre-
chodu [3]. V této studii vysla absence
sfinkterové dysfunkce jako zékladni od-
liseni syndromu epikonu od syndromu
misniho konu. Syndrom epikonu se z3-
roven jen vyjimecné manifestoval bo-
lesti v oblasti bederni patere ¢i bolesti
dolni koncetiny. Jako charakteristickou
naopak oznacuji Asada et al. progresivni
svalovou slabost, primérné s klinicky
vyznamnou progresi slabosti za 2,4 mé-
sice. Za typicky zasazené svaly jsou ozna-
¢eny m. tibialis anterior am. extensor
hallucis longus. Oslabeni téchto svall se
u prezentovaného pacienta projevilo az
s ¢asovym odstupem po prvotnim osla-
beni peronealnich svald.

Willems et al. [5] spolu s Toribatake
et al. [4] diskutuji pozici elektromyogra-
fie pfi diagnostice syndromu epikonu
s ohledem na moznou radikularni po-
dobu syndromu epikonu [5]. Toribatake
et al. upozoriuji na shodné elektromyo-
grafické projevy lumbosakrélni radikulo-
patie a syndromu epikonu pro postizeni
alfa-motoneurond prednich rohd mis-
nich a zdlraznuji nutnost dovysetieni
zobrazovaci metodou pfi nalezu radiku-
lopatie na elektromyografii pro nutnost
diferencialni diagnostiky etiologie kore-
nové léze. Jevi se vhodné zdUraznit vy-
znam zobrazeni thorakolumbdlnich seg-
mentd pfi lumbosakréini radikulopatii
a nejen prosté zobrazeni MR dolni be-
derni patere.

U prezentovaného pacienta s inicial-
nim izolovanym unilateralnim oslabe-

nim pronace hlezna a nohy dominovala
vstupné lokalni hypotrofie peronedlnich
svalll laterdini strany bérce, slacho-sva-
lové reflexy a kozni citlivost byly syme-
trické v¢. perianogenitalni oblasti, sfink-
terové a erektilni funkce byly intaktni.
S ¢asovym postupem byla jiz zjevna
unilateralni hypotrofie svald celého
bérce dolni koncetiny s kompletnim
tibioperonedlnim oslabenim, $lacho-
-svalové reflexy, kozni citlivost, sfink-
terové a erektilni funkce vsak stéle za-
staly intaktni. Anamnéza Urazového
mechanizmu v pfipadé této kazuistiky
vedla prvotni Uvahu diferencialni dia-
gnostiky k distorzi hlezna s distenzi, par-
cialni az kompletni peronealni rupturou,
event. pourazové ziskanou mononeu-
ropatii nervus peroneus superficialis.
Pfipadné neudrazové pronacni oslabeni
s progresivni atrofii bércovych svall je
vsak nutné rovnéz odlisit od neuromu-
skuldrnich onemocnéni, zejména here-
ditdrni motorické a senzitivni neuropatie
Charcot-Marie-Tooth, ale i amyotrofické
laterdIni sklerézy ¢i peroneélniho typu
spindlni svalové atrofie. Zde je pak vy-
Setfeni elektromyografii rychlou a pre-
svéd¢ivou metodou k urychleni dia-
gnostického procesu.

Tato kazuistika informuje o syn-
dromu misniho epikonu prezentujicim
se v Casné fazi unilateralnim izolova-
nym oslabenim pronace nohy a hypo-
trofii peronedlnich sval(l. Podporuje za-
véry predchozich studii o dominujicich
projevech syndromu epikonu v podobé
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rychle progredujiciho svalového osla-
beni a atrofie bércovych svall. Bolest
zad ¢i dolni koncetiny ani porucha sfink-
terovych a sexualnich funkci se ve shodé
s dfive publikovanymi studiemi nezdaji
byt v popredi inicidlnich projevid tohoto
syndromu, coz vyrazné komplikuje v¢as-
nou diagnostiku.

Zavér

Syndrom misniho epikonu se projevuje
motorickymi a senzitivnimi pfiznaky
z postizeni segmentd L4-S2. Predkla-
dand kazuistika informuje o pacientovi
s kofenovym typem syndromu epikonu
s izolovanym unilaterdlnim oslabenim
pronace nohy jako inicidlnim projevem
ependymomu misniho konu bez pridru-
zenych klinickych obtizi a bez pfidru-
Zené neurologické a sfinkterové sympto-

matiky. | pres brzky zachyt stav v nyné;jsi
dobé 8 mésicll od operace stale vyza-
duje terapii rezidudlni parézy. Pfi to-
picky nespecifickém nalezu bez jasné
monoradikuldrni ¢i mononeuropatické
léze je vhodné do diferencialné-dia-
gnostického procesu zafadit téZ mozny
zdroj obtizi z oblasti misniho epikonu,
resp. konu, a ¢asnou diagnostikou zabra-
nit progresi klinického stavu.
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