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VOJOVE PORUCHY PATERE A MICHY V LUMBOSAKRALNI OBLASTI

Nejcastéji se vyskytujici kongenitalni a vyvojové
poruchy patere a michy v lumbosakralni oblasti

MUDr. Miloslav Holub, MUDr. Jana Blazkova
Neurochirurgicka klinika déti a dospélych 2. LF UK a FN Motol, Praha

Kongenitalni a vyvojové poruchy pétefe a michy v lumbosakralni oblasti v détském véku jsou afekce, které se déli do dvou zakladnich
skupin — spina bifida aperta a spina bifida occulta. Tyto dysrafismy v fadé pfipadt vyznamné ovliviuji motorické a senzitivni funkce
dolnich koncetin, deterioraci vyprazdiiovani moci a stolice. Predstavujeme zékladni nejfrekventnéji se vyskytujici klinické jednotky,
jejich diagnostiku a [é¢bu.
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The most frequent congenial and developmental disorders of the spine and spinal cord in the lumbosacral region

Congenital and developmental disorders of the spine and spinal cord in the lumbosacral region in childhood are affections divided into two
main groups - spina bifida aperta and spina bifida occulta. These dysrapisms in many cases significantly affect the motor and sensitive
functions of the lower limbs, deterioration of urine and faeces. We present the most frequent clinical units, their diagnosis and treatment.

Key words: dysraphism, meningocele, meningomyelocele, tethered cord syndrome, Currarino syndrome, intradural lipoma.

Zadni meningokély lumbalni a sakralni
jsou definovany jako kongenitalni hernia-
ce tvrdé pleny a arachnoidey s obsahem
mozkomisniho moku skrze kostni defekt pate-
fe. Kozni kryt byva intaktni, micha je normalni,
neni obsahem vaku kély, nékdy jeho obsahem
muze byt mi$ni kofen. Casto byvaji diagnosti-
kovany prenatélné sonografickym vysetfenim
(USG). Neurologicky nalez byva v 90 % pfipadd
normalni. Zasadnim vySetfenim je magneticka
rezonance (MR) patefe a michy. Lé¢ba je chirur-
gicka, provadi se plastika oball michy a kiize
jako prevence moznych komplikaci - zvétsova-
ni kély, vytvoreni fixace misni, mokova pistél,
infekce. Pooperacni sledovani s MR kontrolou
je nutné pro moznost recidivy meningokély
se symptomy nasledné fixace misni (slabost
dolnich koncetin, urologické potize).

Pfedni meningokély se velmi ¢asto vysky-
tuji v rdmci Currarino syndromu, coz je kombi-

nace vrozené anomalie kiizové kosti, pfitom-

nosti presakralni masy (nejcastéji jde o teratom
¢i tzv. ventralni meningokélu) a anorektalni
malformace. Soucasti Currarino triady muze
byt syndrom fixované michy (Obr. 1). Currarino
syndrom je autosomalné dominantné dedi¢-
ny. Nejcastéjsim pfiznakem tohoto syndromu
u déti je progresivni zacpa, kozni zmény v lum-
bosakralni oblasti (hirsutismus, hemangiomy,
podkozni lipomy ¢i kozni vychlipky — Obr. 2)
podporuji tvahu o mozné okultni spinalnilézi.
Prenatélni USG a naslednd MR diagnostika veri-
fikuje Curarrino syndrom. Nezbytnou soucasti
predopera¢niho diagnostického algoritmu je
neurologické vysetreni véetné elektrofyziolo-
gického vysetieni - tibidlnich somatosenzo-
rickych potencidlt (tSEP), motorickych evoko-
vanych potencidlt (MEP) a elektromyografie
(EMG) dolnich koncetin. Dale pak genetické
a urodynamické vysetieni.

Syndrom fixované michy je predmétem
neurochirurgického podilu na komplexni

1é¢bé (proktolog, neurochirurg), protoze
akceleraci rGstu dochézi k napéti michy,
redukuje se pratok krve michou, dochazi
k poruse jejiho glukézového metabolismu
a mitochondridlnich funkci. Vysledkem téch-
to patofyziologickych procest byvaji bolesti

Obr. 1. Currarino syndrom — gigantickd ventrdini
meningokéla s fixovanou michou — piedoperacni stav
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Obr. 2. Pacient s asymetrickou glutedini ryhou, kozni vychlipkou a fixovanou michou intradurdinim
koncovym lipomem MR obraz

Obr. 3. Pacient s asymetrickou glutedini ryhou, koZni vychlipkou a fixovanou michou intradurdinim
koncovym lipomem - pfipraven k operaci s perioperacni monitoracf

v zddech, senzorické a motorické poruchy
na dolnich koncetinach, zhorseni funkce
mocového méchyre, progredujici zmény

ortopedickych deformit dolnich koncetin
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¢i progrese kyfoskoliozy. Nej¢astéjsi mal-
formace zpUsobuijici fixaci michy jsou misni
lipomy (dorzalni lipom, terminalni lipom,

transitional lipom, chaoticky lipom), lipo-
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Obr. 4. Currarino syndrom — gigantickd ventrdlni
meningokéla s fixovanou michou — pooperacni stav

meningomyelokéla a ,tight filum terminale”.
Jednoznacnou indikaci k neurochirurgické
1é¢bé, ktera je soucasti komplexni chirurgické
|é¢by Currarino syndromu, je symptomaticka,
zobrazovacim vysetfenim potvrzena fixova-
nd micha. Avsak i u asymptomatické fixované
michy je preferovana vcasna profylakticka
operace, protoze je statisticky potvrzeno, ze
v 70 % pfipadl u fixované michy se ptizna-
ky objevi pozdéji, v dobé akcelerace rastu
jedince. Pokud se rdstem micha poskodi,
jde o ireverzibilni stav, jelikoZ micha nema
schopnost regenerace. Uvolnéni fixované
michy Ize provést soucasné s GUpravou ano-
rektalni malformace. Nezbytna je perope-
racni elektrofyziologickd monitorace svald
dolnich koncetin, peropera¢ni sledovani MEP
a SEP (Obr. 3). Casnou moznou pooperacni
komplikaci u Currarino syndromu s fixovanou
michu je mokova pistél a v 5-7 % zhorSeni
neurologického nélezu. Pozdni komplikaci
je refixace misni. Soucasti operacni lécby
Currarino syndromu je odstranéni presakrélni
masy, pokud jde o ventralni meningokélu, tak
jeji plastika (Obr. 4). Pacienti, ktefi podstoupili
neurochirurgickou l1é¢bu s uvolnénim fixova-
né michy a odstranénim presakrédlni masy,
jsou v odstupu tii mésict po operaci zkon-
trolovani MR a dale jsou do dospélosti sle-
dovani pravidelnymi elektrofyziologickymi
vySetfenimi (AbouZeid et al., 2017; Costanzo
etal, 2017; Mottet et al., 2018; Isik et al., 2010).

Lumbosakralni meningomyelokéla je
jedna z nejzavaznéjsich vrozenych vad CNS.
Jde o kongenitalni herniaci tvrdé pleny,
arachnoidey a vyhiezu konce michy s kore-
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Obr. 5. Typicky obraz lumbosakrdini menin-
gomyelokély po narozeni

_
e

Obr. 7. Peroperacni mikroskopicky obraz — stav po prerusenf filum terminale a dste¢ném odstranéni

k histologickému vysetieni

ny do vaku, v jehoz centrdlni ¢asti je plaka
(zona medullovasculosa) v periferii defektni
kozni kryt (zona epithelioserosa), u vétsiny
pfipadu prosakuje mozkomisni mok (Obr. 5).
Incidence vyskytu meningomyelokély je
pfiblizné 0,7/1 000 narozeni. V poslednich
desetiletich zlep3eni prenatalni diagnostiky
snizilo ve vyspélych statech incidenci me-
nigomyelokély na 0,3/1 000 narozeni. Tato
vrozena vada je z 95 % asociovana s Chiari Il
malformaci. Hydrocefalus se u ni vyskytuje
v 70-80 % piipadl. Po narozeni, celkové
stabilizaci novorozence a jeho dovysetfeni
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- MR mozku a patefe, se do 24 hodin pfi-
stupuje k operaci - plastika lumbosakraln{
meningomyelokély. V poopera¢nim obdobi
se USG kontroluje stav komorového sys-
tému, pfi progresi dilatace komorového
systému se zavadi ventrikuloperitonealni
zkrat. Pooperacni sledovani pacientl s me-
ningomyelokélou je komplexni - neurochi-
rurgické, neurologické, ortopedické, urolo-
gické, rehabilita¢ni a psychologické. Jelikoz
u meningomyelokély nalézame témér ve
100 % virtudlni fixaci misni, pfi eventual-
nim zhor$eni neurologického nélezu po
neurologickém a elektrofyziologickém
vysetieni je indikovdno uvolnéni fixova-
né michy ze srlstu. Pfi rozvoji pfiznakud
Chiariho malformace - komprese dolniho
kmene (stridor, apnoické pauzy, opakované
zvraceni s Ubytkem vahy), po grafickém
a elektofyziologickém dovysetieni, se pfi-
stupuje k dekompresi kraniocervikalniho
prechodu.

Okultni spindlni dysrafismus je sku-
pinou onemocnéni v disledku poruchy
vyvoje sttedoc¢arové dorzalni neurdlni tru-
bice, mezenchymalnich a koznich ektoder-
mdlnich struktur béhem embryogeneze.
Incidence okultniho spinalniho dysrafismu
v populaci neni znam4. Okultnim dysrafis-
mem jsou také asymptomatické nahodné
nélezy - chybéni oblouku ¢&i ¢asti oblou-
ku obratle — pfi zobrazovacim vysetieni
pro nesouvisejici problematiku. Pacienti
s okultnim spinalnim dysrafismem se mo-
hou prezentovat pfiznaky ¢i kombinaci
ptiznakl koznich, ortopedickych, urolo-
gickych a neurologickych.

Tight filum terminale syndrom je zapfi-
¢inén kaudalni trakci na michu. Konus misni
je navysetfeni MRI abnormalné uloZen nize
¢i ve své normalni pozici mezi L1 a L2, filum
terminale je ztluSténo tukovou tkani a jeho
pramér je Sirsinez 2 mm (Obr. 6). Kombinace
dvou a vice faktor( po elektofyziologickém
dovysetfeni podporuje indikaci k operaci -
uvolnéni kaudalni trakce michy protétim
filum terminale (Obr. 7) (Kim et al., 2011).

Dermal sinus tract - nej¢astéji lumbosa-
kralni, vznikd poruchou neuroektodermu,
kdyz se kompletné neoddéli od povrchu
ektodermu. Je to vlastné mnohovrstevny

epitelidlni kanalek jdouci z kiZe ¢i podkozi,
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nékdy kon¢i slepé na sakru. Casto jde az do
patefniho kanalu intramuralné.V 30 % mze
byt zakoncen intraspinalné epidermoidem
a také zpUsobovat fixaci misni jeho adheren-
ci k filum terminale. Casto kromé vklesliny
¢i kanalku je lumbosakralné patrna kozni
vychlipka, ochlupeni, kozni hemangiom ¢i
podkozni lipom. MR je nezbytnym pfed-
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