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Defekty neuralni trubice

m Dysrafismus

- inkompletni uzaver neuralni trubice s moznou
neuralni herniaci

1. Kranialni dysrafismus
2. Spinalni dysrafismus

m Totalni dysrafizmus - craniorachischisis

- nevyvinuta kalva s kompletnim rozstépem paterniho
kanalu (vetsinou spontanni potraty)



1. Kranialni dysrafismus

O mkompletm uzaver neuralni trubice s ,cranial bifidum* (kostm’m
stredocarovym defektem kalvy) s moznou pridruzenou cefalokélou

m Cefalokéla

a) kranialni meningokéla: herniace tvrdé pleny mozkové a likvoru

b) encefalokéla: herniace mozkové tkané skrz defekt kalvy
c) anencefalie: otevreny kranialni dysrafismus, absence skeletu
kalvy

m Lokalizace

- ve stredni c¢are nebo pobliz stredni cary, frontalné, parietalné nebo okcipitalné

m Diagnostika
- RTG lebky a C patere - kostni defekty
- Sonografie - urci obsah kylniho vaku
- CT nebo MRI vysetreni - detailni zobrazeni



Kranialni dysrafismus

m  Kranialni meningokély maji dobrou prognozu

m Encefalokéely mohou byt provazeny hydrocefalem, poruchou zraku,
mikrocefalii, mentalni retardaci nebo epileptickymi paroxysmy




Kranialni dysrafismus

a)
b)

C)

d)

Microcephalia

Hydranencephalia - ztrata vetSiny mozkove hmoty hemisfer, nitrolebi
vyplneno mozkomisnim mokem (diff.dg. extremni vnitrni hydrocefalus)

Holoprosencephalia - porucha rozdeleni telencefalickeho vaku ve dve
hemisfery

Lissencephalia - nejzavaznejsi porucha neuralni migrace (deti jsou tezce
postizene a obvykle se nedozivaji 2 let veku

e agyria: kompletné hladky povrch mozku
e pachygyria: malo plochych gyr( a mélké ryhy
e polymicrogyria: malé gyry, mélké ryhy (obtizné odlisitelné od pachygyrie)

Porencephalia

Agenesis corpus callosum

Dandy-Walker syndrom (cerebelarni hypoplasie)
Macroencephalia - megalencephalia
Schizencefalie



Kranialni dysrafismus

m Schizencefalie




2. Spinalni dysrafismy - spina bifida

a)

Spina bifida occulta
- vrozena nepritomnost spinosnich vybézki a zmény obloukul obratlovych

Ve stredni care lumbosakralné se mohou vyskytovat tyto kozni zmeéeny:
- hypertrichoza
- lipom
- zména barvy kize
- dermalni sinus (také doprovazi menigokély nebo encefalokély a predstavuje
riziko vzniku infekcnich komplikaci)

Zavazné pridruzené stavy
- Syringomyelie
- Diastematomyelie
- Tethred cord syndrom

RTG diagnostika
- L5-S1 defekt uzaveru zadni casti paterniho kanalu



Spinalni dysrafismy

m Diastematomyelie v CT 3D




Spinalni dysrafismy

b) Spina bifida aperta n. spina bifida cystica
- meningocele - vrozeny defekt obratlovych oblouku s cystickym rozsirenim
mening bez abnormalit nervové tkané, v 1/3 pripad neurologicky deficit

- myelomeningocele - vrozeny defekt obratlovych oblouku s cystickym
rozsirenim mening a struktualnimi nebo funkcnimi abnormalitami michy nebo
cauda equina

m  Myelomeningocele se vyskytuje asi u 1 z 1000 narozenych déti

m Patofyziologicky m Klinické priznaky
- tézka forma spinalniho dysrafizmu, - porucha hybnosti DKK
spojena casto s poruchou vice orga- - absence hlubokych Slachovych
novych systému. V 75 % pripadu se reflextl

vyskytuje v lumbosakralni lokalizaci _ neurogenni mocovy méchy¥

- inkontinence moci a stolice

m  Rizikové faktory m Pridruzené stavy
- nedostatek kyseliny listove - hydrocefalus (v 65-85 % pripadu)
vV tehotenstvi - Chiariho malformace (v 80 %

pripadi)



Spinalni dysrafismus

Myelomeningokéla Meningokéla




Spinalni dysrafismus




Management

m Vysetreni |éze
- zmereni velikost léze, v pripade ruptury léze s prosakovanim
- likvoru zahajeni ATB terapie
- sterilni kryti léze mulem navlhcenym ve fyzilogickém roztoku
- ulozeni pacienta do Trendelenburgovy polohy na brise

m Neurologické vysetreni (spontanni hybnost DKK, reflexy)

m Méreni obvodu hlavy a sono vysetreni mozku k vylouceni
hydrocefalu

m CT a MRI vysetreni LS patere
m Neurochirurgicka intervence béhem 24 hodin

m Ortopedicka konzultace u tézkych kyfotickych nebo
skoliotickych deformit patere nebo deformit kycli Ci
kolennich kloubu



Spinalni dysrafismus




Spinalni dysrafismus




Spinalni dysrafismus




Spinalni dysrafismus




Spinalni dysrafismus




Spinalni dysrafismus

m Prenatalni diagnostika
- zvysena hladina alfa fetoproteinu v séru matky

- amniocentéza:
= zvySeni acetylcholinesterazy v plodové vode
= zvySeni alfafetoproteinu v plodové vodé

® Prognoza
- normalni intelekt u 70 % prezivajich deti

m Prevence
- uzivani kyseliny listove pred pocetim



Kraniostenoza (kraniosynostoza)

m Predcasny srust lebecnich svu
m 1852 Rudolf Virchow
m Vyskytuje se u 1 ze 2100 deti
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1. Skafocefalie - dolichocefalie

m Predcasny srust sagitalniho svu
O VySkyt 40_60 % Predcasné srostly Sev
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Smér kompenzaéniho rastu




Skafocefalie - dolichocefalie




Skafocefalie - dolichocefalie




Skafocefalie - dolichocefalie




2. Brachyceftalie

Pfedcasné srostly Sev

m  Predcasny srust koronarniho svu
m Vyskyt 20-30 %
a) Frontalni plagiocefalie

e jednostranny srust
koronarniho Svu

b) Okcipitalni plagiocefalie

o Jed nOSt ran n),/ SI’CI St Smér kompenzacniho rlistu
lambdoveého Svu

Smér kompenzaéniho rastu

Frontalni

Plagiocefalie

Okcipitalni




Brachycefalie




Brachycefalie




3. Trigonoceftalie

m Predcasny srust metopické sutury
m Vyskyt v 10 %




Trigonocefalie




Trigonocefalie




Trigonocefalie




rigonocefalie




Trigonocefalie




Trigonocefalie




4. Kraniofacialni dysostoza -
morbus Crouzon (1912)

m  Turicefalie
Melke orbity
Exoftalmus
Hypertelorismus

Hypoplasie stredniho oblicejového
skeletu

m Vyskyt 1 na 25 000 deti



Morbus Crouzon




Morbus Crouzon




Morbus Crouzon




Morbus Crouzon




Morbus Crouzon




Morbus Crouzon




Pooperacni péce

Prevence Urazu hlavy -
ochranna prilbicka
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