
Cesk Slov Ne urol N 2013; 76/ 109(6): 759–762 759

Case RepoRt KazuistiKa 

Idiopatická superficiální sideróza –  
kazuistika

Idiopathic Superficial Siderosis –  a Case Report

Souhrn
Superficiální sideróza (SS) centrálního nervového systému (CNS) je vzácné, progredující, ire-
verzibilní a invalidizující onemocnění, u kterého se hemosiderin –  rozpadový produkt krve –  
ukládá v subpiální vrstvě mozku a míchy, což vede k rozpadu neuronů a vývoji neurolo-
gického deficitu. Typický klinický obraz SS je charakterizován triádou příznaků sestávající 
z pomalu progredující mozečkové ataxie, projevů myelopatie a poruchy sluchu z postižení 
VIII. mozkového nervu. Vyšetření magnetickou rezonancí (MR) ukazuje charakteristické 
T2 hypointenzity na povrchu mozkového kmene, mozečku a míchy. Autoři prezentují případ 
ženy s projevy progresivního zhoršování sluchu od 53 let věku a postupným rozvojem stále se 
zhoršující paleocerebelární a míšní symptomatiky, u níž jasný zdroj krvácení nebyl navzdory 
rozsáhlému dia gnostickému pátrání nalezen.

Abstract
Superficial siderosis (SS) of the central nervous system (CNS) is a rare, progressive, irreversible 
and debilitating disorder in which hemosiderin – a blood degradation product – is deposited 
in the subpial layers of the brain and spinal cord, leading to loss of neurons and myelin and 
development of neurological deficit. Clinical presentation of SS is characterized by a typical 
triad of symptoms consisting of adult-onset slowly progressive cerebellar ataxia, signs of 
myelopathy and sensorineural hearing impairment. MR imaging shows a characteristic T2 
hypointensity around the brain stem, cerebellum, and spinal cord. The authors present a case 
of a woman with progressive hearing impairment from 53 years of age and gradual develop-
ment of deteriorating paleocerebellar and spinal symptoms. Despite extensive imaging, the 
source of bleeding has never been identified.

Autoři deklarují, že v souvislosti s předmě-
tem studie nemají žádné komerční zájmy.
The authors declare they have no potential  
conflicts of interest concerning drugs, products, 
or services used in the study.
Redakční rada potvrzuje, že rukopis 
práce splnil ICMJE kritéria pro publikace 
zasílané do biomedicínských časopisů.
The Editorial Board declares that the manu-
script met the ICMJE “uniform requirements” 
for biomedical papers.

D. Krajíčková1, L. Klzo2,  
A. Krajina2

LF UK a FN Hradec Králové:
1 Neurologická klinika
2 Radiologická klinika

*	
MUDr. Dagmar Krajíčková, CSc.
Neurologická klinika
LF UK a FN
Sokolská 581
500 05 Hradec Králové 
e-mail:  
dagmar.krajickova@fnhk.cz

Přijato k recenzi: 14. 3. 2013
Přijato do tisku: 12. 6. 2013

Klíčová slova
superficiální sideróza –  magnetická rezo-
nance –  ferritin –  hemosiderin –   
mozečková ataxie –  hluchota

Key words
siderosis –  magnetic resonance –  ferri-
tin –  haemosiderin –  cerebellar ataxia –  
deafness

Úvod
SS charakterizovaná depozity rozpadových 
produktů hemoglobinu v subarachnoidál-
ním prostoru na povrchu mozku a míchy, 

jež svědčí pro chronické krvácení, zůstává 
navzdory tomu, že poprvé byla popsána již 
před více než 100 lety [1], stále do jisté míry 
záhadným onemocněním. Problém spočívá 

v tom, že v anamnéze nemocných většinou 
chybí masivní subarachnoideální krvácení 
a anamnesticky či s pomocí vyšetřovacích 
metod zjišťované patologie, jako intrakra-
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niální nádory, stavy po operacích těchto ná-
dorů či jiných neurochirurgických operacích, 
prodělané úrazy hlavy a páteře, kavernomy, 
amyloidová angiopatie aj., které jsou inter-
pretovány jako příčina chronického krvácení 
do subarachnoidálních prostor, u naprosté 
většiny nemocných tento důsledek nemají. 
Bližší porozumění tomuto onemocnění je 
ztíženo tím, že se jedná o onemocnění velmi 
vzácné. Největší soubor 30 nemocných se 
SS byl v letech 1989– 2004 shromážděn na 
Mayo klinice [2]. Levy at al v roce 2012 od-
hadli celkový počet nemocných se SS v USA 
na 50 osob [3]. První popis SS v České repub-
lice byl publikován v roce 2005 v tomto ča-
sopise [4]. Preferenční ukládání hemosideri-
nových depozit intrakraniálně v oblasti zadní 
jámy a na povrchu míchy vysvětluje dominu-
jící klinické příznaky spočívající v mozečkové 
ataxii, hluchotě z postižení VIII. mozkového 
nervu a projevech myelopatie.

Kazuistika
Čtyřiapadesátiletá žena byla poprvé neu-
rologicky vyšetřena počátkem května 
2007 na doporučení ORL ambulance pro 

 

asi rok progredující poruchu sluchu vpravo 
s pocitem tahu k pravé straně. Předchorobí 
nemocné kromě apendektomie v dávné mi-
nulosti a lehké hypotyreózy na substituční 
terapii bylo negativní. V objektivním neu-
rologickém nálezu kromě smíšené nedo-
slýchavosti vpravo byla jen lehce ataktická 
chůze, kterou si nemocná neuvědomovala. 
Byla přijata k dia gnostické hospitalizaci, 
během níž doplněná MR mozku včetně in-
trakranální MRA kromě 15 × 10 mm velké 
neexpandující arachnoidální cysty v mosto-
mozečkovém koutu vpravo ukázala masivní 
depozita hemosiderinu na povrchu mozku 
s maximem v zadní jámě lební a piální kra-
jině, menší depozita byla i v Sylviových fi-
zurách oboustranně (obr. 1, 2). Likvor, 
který při lumbální punkci vytékal pod nor-
málním tlakem, byl lehce xantochromní 
s drobným sedimentem erytrocytů, spek-
trofotometricky bylo prokázáno stopové 
množství bilirubinu a hladina bílkoviny byla 
lehce zvýšena na 0,6  g/ l. Katetrizační moz-
ková panangiografie neprokázala žád-
nou cévní patologii v oblasti mozku a krční 
míchy. Kontrolní MR mozku včetně intra-

kraniální MRA o šest týdnů později zobra-
zila identickou extenzivní stranově symet-
rickou siderózu leptomening, dominující 
na povrchu mezencefala, pontu a horní 
oblongaty. O čtyři měsíce později, v září 
2007, jsme zopakovali katetrizační pan-
angiografii mozku, doplněnou o zobra-
zení spinálních tepen kaudálně do úrovně 
Th3 k vyloučení eventuálního zdroje kr-
vácení v páteřním kanálu, znovu s kom-
pletně negativním nálezem. Následně bylo 
realizováno MR vyšetření celé páteře, kde 
byly dominujícím nálezem rozsáhlé splýva-
jící T2 hypointenzity na povrchu míchy zvý-
razňující se na sekvenci gradientního echa 
(obr. 3). Dalším významným nálezem byl 
obraz adhezivní arachnoiditidy v oblasti 
kaudy, mícha byla difuzně atrofická. Ved-
lejším nálezem byla plošná epidurální ko-
lekce v úrovni Th2 až Th6 v délce kranio-
kaudálně 8 cm, ventrodorzálně do 4 mm, 
nepůsobící kompresi míchy (obr. 4). Kon-
trastní MRA zaměřená na aortu a páteřní 
kanál neprokázala přítomnost cévní mal-
formace v páteřním kanálu jako zdroj kr-
vácení ani v této oblasti. V dalších letech 

Obr. 1. T2 vážený obraz sekvence turbospinového echa 
(TSE) v axiální rovině.

Hlavním nálezem je nápadné lineární  snížení signálu na povrchu 
mezencefala (šipka) a povrchu mozečkových hemisfér (hlavička 
šipky). Tento nález hypointenzních kontur na povrchu infraten-
toriálních struktur je považován za patognomický.

Obr. 2. Cílená sekvence gradientního echa, tzv. T2* vá-
žený obraz v koronární rovině.

Sekvence gradientního echa zvýrazňuje pokles signálu na povr-
chu mozku, mozečku i tentoria (šipky). Pokles signálu je podmí-
něn přítomností i mikroskopických depozit hemosiderinu v sub-
piálních vrstvách mozku. Jedná se i nejcitlivější techniku pro 
detekci chronického intrakraniálního krvácení. 
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opakované MR mozku v lednu 2010 a pá-
teře v srpnu 2010 a v lednu 2013 proká-
zaly v čase stacionární nález leptomenin-
geální siderózy. 

Navzdory stacionárnímu radiologickému 
obrazu klinický syndrom ve stejném ob-
dobí významně progredoval. Tři roky od 
prvního neurologického vyšetření v červnu 
2010 byly kromě progredující poruchy slu-
chu s 50% ztrátou již přítomny známky 
myelopatie s kvadruhyperreflexií, masivně 
pozitivním příznakem Babinski, imperativní 
mikcí a zřetelně ataktická chůze s rozšiřo-
váním báze. V únoru 2013, tedy šest let od 
prvních příznaků horšícího se sluchu, ne-
byla nemocná již schopna chodit bez po-
moci hole, chůze byla těžce spasticko-atak-
tická, mozečková axiální ataxie byla patrna 
i vsedě, nově byl přítomen nystagmus I. st. 
v obou temporálních pohledech. Kontrolní 
ORL vyšetření v únoru 2013 potvrdilo těž-
kou smíšenou poruchu sluchu vpravo se 
ztrátami 65 dB na 500 Hz a hluchotou na 
4 kHz, zůstala kochleární rezerva jen v níz-
kých frekvencích do 25 dB, na levé straně 
zjištěna jen lehká percepční nedoslýcha-
vost odpovídající věkové normě.

V historii nemocné nelze vysledovat 
ataku silné bolesti hlavy nebo páteře, ne-
prodělala intrakraniální nebo spinální ope-
raci, jediným úrazem byl asi tři roky před 
prvními příznaky úder hlavy o skříňku, 
který hodnotila jako banální. 

Diskuze
SS je výsledek chronického krvácení do 
subarachnoidálního prostoru s ukládá-
ním depozit rozpadových produktů krve –  
hemosiderinu –  v subpiální vrstvě mozku 
a míchy. Depozita hemosiderinu obsa-
žená v makrofázích v perivaskulárních 
prostorách a podél stěny piálních cév 
vedou k rozpadu neuronů, glióze a demy-
elinizaci [5,6], a tím ke vzniku neurologic-
kých příznaků.

Nejčastěji dochází k první manifestaci 
onemocnění v páté a šesté životní de-
kádě. Uvádí se, že klinické příznaky se ob-
jevují v průměru 15 let od události [5], 
která by mohla být zdrojem krvácení, 
pokud je v historii nemocného vůbec pří-
tomna. Od té chvíle se pak onemocnění 
stává chronickým a nezadržitelně progre-
duje. Typický klinický obraz je představo-

ván kombinací progresivního zhoršování 
sluchu z postižení n. VIII a pozvolna se 
zhoršující mozečkové ataxie a/ nebo my-
elopatie. Jednostranné či oboustranné 
postižení sluchu je přítomno u 81 % ne-
mocných, stejně často jako mozečková 
ataxie, a 53 % nemocných má klinické 
známky myelopatie [7]. Pouze u 39 % ne-
mocných jsou vyjádřeny všechny tři symp-
tomy. Postižení sluchu progreduje v prů-
měru 12 let k úplné hluchotě a 27 % 
pacientů je během 11 let upoutáno na 
lůžko [5]. Klinický obraz odráží skuteč-
nost, že depozita hemosiderinu jsou pre-
ferenčně nahromaděna v zadní jámě. Se-
lektivní vulnerabilita VIII. a o něco méně 
často I. mozkového nervu pravděpo-
dobně souvisí s délkou jejich intrakraniál-
ního myelinizovaného úseku, která je činí 
senzitivními k ukládání hemosiderinových 
depozit [7].

Dia gnostickou metodou zásadního vý-
znamu pro SS je MR, která zobrazí  T2 hy-
pointenzity zejména na povrchu mo-
zečku, mozkového kmene a míchy, často 
také v oblasti Sylviových fisur nebo moz-
kové konvexity. Výraznější je tento nález 

Obr. 3. T2* vážený obraz gradientního echa v axiální ro-
vině v úrovni 6. krčního obratle.

Nápadné snížení signálu na povrchu krční míchy (šipky) způso-
bené depozity hemosiderinu zvýrazňuje kontrastní rozdíl mezi bí-
lou a šedou hmotou míšní.

Obr.4. T2 vážený obraz sekvence turbospinového echa 
(TSE) v sagitální rovině.

Charakteristické hypointenzní lemy na povrchu mozkového 
kmene, krční i horní hrudní míchy (šipky). Extradurální plošná 
kolekce od úrovně Th2/3 distálně, bez známek míšní komprese 
(hlavička šipky).
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na cílené sekvenci gradientního echa T2* 
(obr. 2), případně na sekvenci nejcitlivější 
k artefaktům z nehomogenity magnetic-
kého pole –  na susceptibilně vážených 
obrazech (SWI). Detekce hemosiderino-
vých depozit v jiných oblastech je vzácná, 
případně vázána na zdroj krvácení (např. 
cévní malformaci, tumor či aneuryzma). 
Téměř pravidlem je mozečková atrofie, 
hlavně v horním vermis, a díky tomu je 
zřetelně více vyjádřena symptomatika pa-
leocerebelární s chůzovou ataxií než neo-
cerebelární. Před érou MR bylo ve svě-
tové literatuře popsáno asi 40 případů SS, 
které byly dia gnostikovány většinou post 
mortem nebo jako pozorování během 
operace [8]. Se zavedením MR do kaž-
dodenní praxe jsou nyní dia gnostikovány 
i preklinické případy. 

Likvor nemocných se SS jeví známky 
proběhlého nebo méně často čerstvého 
krvácení, bývá xantochromní s příměsí 
erytrocytů a zvýšenou hladinou bílkoviny. 
Vzhledem k epizodické povaze krvácení 
však likvor při jediné punkci známky krvá-
cení vykazovat nemusí. 

Navzdory extenzivnímu pátrání se 
u 35– 50 % nemocných nepodaří poten-
ciální zdroj krvácení nalézt [2,7]. Anam-
néza prodělaného subarachnoidálního kr-
vácení je vzácná, nejčastěji zjišťovanou 
potenciálně kauzální událostí v předcho-
robí je úraz hlavy, páteře nebo intrakra-
niální či intraspinální operace. V souboru 
30 nemocných z Mayo kliniky mělo úra-
zovou anamnézu 17 nemocných (57 %) 
a šest nemocných (20 %) dříve prodě-
lalo nějakou neurochirurgickou operaci 
(např. resekci mozečkového astrocytomu, 
excizi mozečkového kavernomu, zave-
dení zkratu pro normotenzní hydrocefa-
lus nebo cystu 4. komory) [2]. Někdy je za 
možný zdroj chronického krvácení pova-
žována cerebrální amyloidová angiopatie, 
zejména forma spojená s mutací trans- 
thyretinového genu, a to pro typické po-
stižení cév v kortikální a subkortikální 
vrstvě [7,9– 11]. Amyloidová angiopatie 
se však dominantně projevuje krvácením 
v supratentoriálních částech mozku, in-
fratentoriální oblasti bývají postiženy ra-
ritně. Mozková a spinální angiografie 
většinou jasný zdroj krvácení nezobrazí; 
spíše bývají nejrůznější nálezy neurčité 
významnosti, jako jsou kavernom blízko 
k povrchu mozku bez známek rozsáhlej-
šího krvácení, vývojová žilní anomálie mo-
zečku (žilní angiom) nebo známky fibro-

muskulární dysplazie na vnitřní karotické  
tepně.

Patogeneze SS spočívá v sekvestraci 
štěpných produktů hemu v glii a mikro-
glii. Tyto buňky iniciálně akumulují ferri-
tin, ve vodě rozpustný protein, ve kte-
rém 24 polypeptidových podjednotek 
chrání centrální krystalické jádro oxyhyd-
roxidu železa. Ferritin funguje jako zá-
sobní forma železa v organizmu, jedna 
molekula je schopna v závislosti na okolní 
koncentraci pojmout až 4 500 atomů. 
Jakmile množství dostupného železa pře-
sáhne schopnost buněk syntetizovat fer-
ritin, začne vznikat hemosiderin, který je 
spíše odpadovou, nerozpustnou a neme-
tabolizovatelnou formou železa. Proces 
syntézy ferritinu a hemosiderinu je prav-
děpodobně po krátkou dobu protektivní. 
Příčinou pozdější neurotoxicity jsou nej-
spíše volné, nevázané ionty železa, které 
jsou považovány za mediátor buněčné 
apoptózy mechanizmem štěpení vol-
ných kyslíkových radikálů. Zdá se, že pre-
ferenční postižení určitých struktur CNS 
souvisí s přítomností buněk se speciální 
enzymatickou výbavou pro štěpení hemu, 
jako je Bergmannova mikroglie v moleku-
lární vrstvě mozečkového vermis. Zásadní 
roli gliových buněk v tomto procesu po-
tvrdila přítomnost ferritinových granulí 
a hemosiderinových deposit tři až šest 
měsíců po intratékální aplikaci erytrocytů  
králíkům [12,13].

Logickou léčebnou strategií SS se jeví 
eliminace zdroje krvácení do subarach-
noidálních prostor. Očekávaný efekt chi-
rurgické léčby kromě skutečnosti, že prav-
děpodobný zdroj krvácení (neoplazma, 
cévní malformaci, pseudomeningokélu) 
identifikujeme jen u části nemocných, li-
mituje opakované pozorování, že větši-
nou ani úspěšná chirurgická léčba před-
pokládané příčiny nevedla ke stabilizaci 
stavu a nezabránila progresi neurologic-
kého deficitu. Existuje pouze jediná kazu-
istika referující o reverzibilitě SS po chirur-
gickém ošetření durálního defektu, který 
byl považován za zdroj krvácení [14]. Veš-
keré dosavadní pokusy s farmakotera-
pií dopadly buď jednoznačně neúspěšně 
(kortikosteroidy, selegiline, antioxidanty –  
vitamin C a E) nebo rozpačitě – v případě 
chelátorů železa [15]. V r. 2011 byly pub-
likovány výsledky pilotní studie s deferi-
pronem, chelátorem železa, který byl po 
dobu 90 dnů podáván 10 nemocným se 
SS. Navzdory tomu, že po této době u de-

víti z nich MR dokumentovalo zmenšení 
depozit hemosiderinu, pouze čtyři ne-
mocní uváděli subjektivní zlepšení, které 
nebylo objektivizováno, protože většina 
nemocných neprodělala kontrolní neuro-
logické vyšetření [3].

Závěr
SS je vzácné a stále ještě záhadné one-
mocnění, jež nezadržitelně progreduje 
k invalidizaci. Je způsobeno ukládáním 
hemosiderinu v subpiální vrstvě mozku 
a míchy. Jasný zdroj chronického krvácení 
do subarachnoidálních prostor většinou, 
stejně jako u naší nemocné, nenacházíme.
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