Vrozené vady CNS




Defekty neuralni trubice

Dysrafismus:
inkompletni uzaver neuralni trubice s moznou neuralni herniaci

1. Kranialni dysrafismus




1. Kranialni dysrafismus:

inkompletni uzavér neuralni trubice s ,cranial bifidum®
(kostnim stfedocarovym defektem kalvy) s moznou pridruzenou cefalokélou.

Cefalokéla:
a) kranialni meningokéla - herniace tvrdé pleny mozkové a likvoru
b) encefalokéla - herniace mozkové tkané skrz defekt kalvy
c) anencefalie - otevieny kranialni dysrafismus, absence skeletu kalvy

Lokalizace: ve stfedni ¢are nebo pobliz stfedni Cary, frontalné, parietalnée
nebo okcipitalné




Kranialni meningokély maji dobrou prognozu.

Encefalokély mohou byt provazeny hydrocefalem, poruchou zraku, mikrocefalii,
mentalni retardaci nebo epileptickymi paroxysmy.




a) microcephalia

b) hydranencephalia - ztrata vétSiny mozkové hmoty hemisfér, nitrolebi vyplnéno
mozkomisnim mokem (diff.dg. extrémni vnitfni hydrocefalus)

c) holoprosencephalia - porucha rozdéleni telencefalického vaku ve dvé hemisféry

v iwv s

a obvykle se nedozivaji 2 let véku
- agyria - kompletné hladky povrch mozku
- pachygyria - malo plochych gyrd a mélke ryhy
- polymicrogyria - malé gyry, mélké ryhy (obtizné odliSitelné od pachygyrie)




schizencefalie




2. Spinalni dysrafismy - spina bifida

a) Spina bifida occulta:
vrozena nepfitomnost spinosnich vybézkd a zmény obloukl obratlovych
Ve stfedni Care lumbosakralné se mohou vyskytovat tyto kozni zmény:

- hypertrich6za
- lipom
- zména barvy klze
- dermalni sinus (také doprovazi menigokeély nebo encefalokély
a predstavuje riziko vzniku infekénich komplikaci)

Zavazné pridruzené stavy:




Diastematomyelie v CT 3D




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

myelomeningocele - vrozeny defekt obratlovych obloukl s cystickym rozSifenim
mening a struktualnimi nebo funkénimi abnormalitami michy
nebo cauda equina

Myelomeningocele se vyskytuje asi u 1 z 1000 narozenych déti

Patofyziologicky: tézka forma spinalniho dysrafizmu, spojena €asto s poruchou
vice organovych systému. V 75% pfipadu se vyskytuje v lumbosakralni lokalizaci.




Spinalni dysrafismus

Myelomeningokéla Meningokéla




Spinalni dysrafismus




Management

vySetreni léze - zméreni velikost 1éze, v pripadé ruptury Iéze s prosakovanim
likvoru zahajeni ATB terapie

- sterilni kryti Iéze mulem navlhéenym ve fyzilogickém roztoku

- ulozeni pacienta do Trendelenburgovy polohy na briSe

neurologické vysetreni (spontanni hybnost DKK, reflexy)
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Spinalni dysrafismus
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Spinalni dysrafismus




Spinalni dysrafismus




Spinalni dysrafismus




Prenatalni diagnostika:

zvySena hladina alfa fetoproteinu v séru matky

amniocentéza: zvySeni acetylcholinesterazy v plodové vodé
zvySeni alfafetoproteinu v plodové vodé

Progndza:




Kraniostenoza
(kraniosynostoéza)

PredCasny srust lebecnich Sva.

1852 Rudolf Virchow




Svy lebeéni

Sutura metopica

Fonticulus anterior

Sutura coronalis

Sutura squamosa

Sutura sagittalis

Fonticulus posterior

Sutura lambdoidea




1. Skafocefalie - dolichocefalie

PfedCasny srust sagitalniho Svu

Vyskyt 40-60%

PfedCasné srostly Sev

X

Smér kompenzacéniho ristu



Skafocefalie - dolichocefalie




Skafocefalie - dolichocefalie




Skafocefalie - dolichocefalie




2. Brachycefalie

PfedCasny srust koronarniho Svu
Vyskyt 20-30%

a) Frontalni plagiocefalie - jednostranny srlst koronarniho Svu
b) Okcipitalni plagiocefalie - jednostranny srist lambdového Svu

Predcasné srostly Sev

Frontalni

Plagiocefalie

Okcipitalni

Smér kompenzacniho rastu

Smér kompenzacniho rastu




Brachycefalie




Brachycefalie




3. Trigonocefalie

PfedCasny srist metopické sutury
Vyskyt v 10%




Trigonocefalie




Trigonocefalie




Trigonocefalie
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Trigonocefalie




Trigonocefalie




4. Kraniofacialni dysostéza — morbus Crouzon

(1912)

- turicefalie

- melkeé orbity

- exoftalmus

- hypertelorismus

- hypoplasie stredniho obliCejoveho skeletu




Morbus Crouzon




Morbus Crouzon




Morbus Crouzon




Morbus Crouzon




Morbus Crouzon
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Pooperacni péce

prevence urazu hlavy — ochranna prilbiCka




