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Vrozene vyvojové vady CNS

1. LEBKA:

A) Rozstépove vady (kranialni dysrafizmus) - defekt uzavéru neuralni trubice s cranium bifidum
(kostni stfedocCarovy defekt kalvy)
a) craniorachischisis (totalni dysrafizmus)-nevyvinuta kalva s kompletnim rozstépem patefniho kanalu
b) kranialni meningokéla- herniace tvrdé pleny mozkoveé s likvorovym obsahem
c) kranialni meningoencefalokéla- herniace mozkové tkané skrz defekt kalvy

B) Kranialni dermalni sinus - vrozené vpaceni kozniho krytu v disledku poruchy oddéleni ektodermu
z neuroektodermu v dobé uzavéru neuralni ryhy

C) Foramina parietalia - abnormalné zvétSené otvory v parietalnich kostech pro zilni emissaria

D) Osteochondrodysplazie - geneticky podminéné poruchy osifikace
(achondroplazie, fibrézni dysplazie, osteogenesis imprefecta congenita)

E) Kraniosynostdzy- pfedCasny uzavér 1 nebo vice lebec€nich Svu
a) nesyndromové (prosté) - sagitalni — dolichocefalie (scafocefalie) - az 50%
- metopické — trigonocefalie - az 30%
- koronarni (jedno nebo oboustranné) - brachycefalie
- lambdové (jedno nebo oboustranné)
b) syndromové — kraniofacialni syndromy (s pfidruzenymi vadami-poly nebo syndaktylie, srdecCni vady..)
(M. Crouzon,Apertav sy, Carpenterav sy, Pfeifferv sy, Muenkeho sy...)



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 ¢afe nebo pobliz stfedni ¢ary, frontalné, parietalné
nebo okcipitalne

Diagnostika: RTG lebky a C patefe - kostni defekty
Sonografie - urCi obsah kylniho vaku
CT nebo MRI vySetreni - detailni zobrazeni



Kranialni meningokély maji dobrou prognozu.

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




Foramina parietalia




CT a MRI fibrozni dysplazie prave orbity




Kraniostenoza
(kraniosynostoza)

PredCasny srust lebecnich Sva.

1852 Rudolf Virchow

Vyskytuje se u 1 ze 2100 déti



Svy lebeéni

Oznaceni Svu A
M — metopicky

K — koronarni

S - sagitalni

Sk — skvamoézni

L - lambdovy




1. Skafocefalie - dolichocefalie

PredCasny srust sagitalniho Svu

Vyskyt 40-60%

Predc¢asné srostly Sev

LM A XXX XKD

&l‘

K
~

Smér kompenzacniho rustu




Skafocefalie - dolichocefalie




Skafocefalie - dolichocefalie




Skafocefalie - dolichocefalie




Dolichocefalie

Predoperacni stav pri remodelacni technice




Remodelacni technika a pouziti vstrebatelnych minidlazek
u dolichocefalie




Okamzity efekt po operaci dolichocefalie remodelacni

technikou
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Dolichocefalie

3 mesice po operaci remodelacni technikou




2. Brachycefalie

PredCasny srust koronarniho Svu
Vyskyt 20-30%

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

Predcasné srostly Sev

Frontalni

Plagiocefalie

Okcipitalni

Smér kompenzaéniho rdstu

Smér kompenzacniho rastu




Brachycefalie




Brachycefalie




3. Trigonocefalie

PfedCasny srist metopickée sutury

Vyskyt v 10%
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Trigonocefalie
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Trigonocefal




Trigonocefalie




Trigonocefalie




Trigonocefalie




Trigonocefalie




4. Kraniofacialni dysost6za — morbus Crouzon
(1912)

- turicefalie

- melkeé orbity

- exoftalmus

- hypertelorismus

- hypoplasie stredniho obliCejoveho skeletu

Vyskyt 1 na 25 000 déti,



Morbus Crouzon




Morbus Crouzon




Morbus Crouzon




Morbus Crouzon




Morbus Crouzon




Morbus Crouzon




VicecCetna kraniosynostoza

stav pred operaci remodelacni technikou




VicecCetna kraniosynostoza

stav pred operaci remodelacni technikou




Operace remodelacni technikou




Operace remodelacni technikou




Operace remodelacni technikou




VicecCetna kraniosynostoza

stav po operaci remodelacni technikou




VicecCetna kraniosynostoza

stav po operaci remodelacni technikou




VicecCetna kraniosynostoza

stav po operaci remodelacni technikou




Pooperacni péce

prevence urazu hlavy — ochranna prilbiCka




Vrozené vyvojove vady CNS

2. PATER:

A) Vyvojové anomalie - sakralizace nebo lumbalizace obratlu, hemivertebra,
fuze 1 a vice obratlovych tél, Klippel-Feiluv sy (srust 1 nebo vice krénich
obratlt)

B) Spinalni dysrafizmus — defekt uzavéeru neuralni trubice se spina bifida (neuplny
uzavér paterniho kanalu)
a) spina bifida occulta- rozstép patere kryty kizi, bez dorzalniho vyklenuti
b) spina bifida cystica- rozstép patere kryty kuzi, s dorzalnim vyklenutim
mekkych tkani - meningokéla
c) spina bifida aperta- rozstép patefe otevreny, s defektem kozniho krytu —
myelomeningokéla

C) Spinalni dermalni sinus - vrozené vpaceni kozniho krytu (nej€. lumbosakralné),
které miUze zasahovat intraspinalné



Spinalni dysrafismy - spina bifida

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

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

Zavazne pridruzene stavy:

Syringomyelie
Diastematomyelie

Tethred cord syndrom

RTG diagnostika: L5-S1 defekt uzavéru zadni ¢asti patefniho kanalu



b) Spina bifida aperta n. spina bifida cystica:

meningocele - vrozeny defekt obratlovych obloukl s cystickym rozSifenim mening
bez abnormalit nervové tkané, v 1/3 pfipadl neurologicky deficit

myelomeningocele - vrozeny defekt obratlovych oblouku 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 Casto s poruchou
vice organovych systému. V 75% pfipadu se vyskytuje v lumbosakralni lokalizaci.

Rizikové faktory: nedostatek kyseliny listoveé v t€hotenstvi

Klinické priznaky: porucha hybnosti DKK
absence hlubokych Slachovych reflexu
neurogenni mocovy mechyr
inkontinence moci a stolice

Pridruzené stavy:  hydrocefalus (v 65 — 85% pfipadu)
Chiariho malformace (v 80% pripadu)



Spinalni dysrafismus

Myelomeningokéla Meningokéla




Spinalni dysrafismus




Management

vysetreni léze - zméreni velikost Iéze, v pripadeé ruptury Iéze s prosakovanim
likvoru zahajeni ATB terapie

- sterilni kryti Iéze mulem navihcenym ve fyzilogickém roztoku

- ulozeni pacienta do Trendelenburgovy polohy na brise

neurologickeé vysetfeni (spontanni hybnost DKK, reflexy)

mérfeni obvodu hlavy a sono vySetfeni mozku k vylouCeni hydrocefalu
CT a MRI vySetreni LS patere

neurochirurgicka intervence béhem 24 hodin

ortopedicka konzultace u tézkych kyfotickych nebo skoliotickych deformit
patefe nebo deformit kycli €i kolennich kloubu



Spinalni dysrafismus

shin =57




Spinalni dysrafismus

spin  +1
tilt +5




Spinalni dysrafismus




Spinalni dysrafismus




Spinalni dysrafismus




Prenatalni diagnostika:

zvysSena hladina alfa fetoproteinu v séru matky

amniocentéza: zvySeni acetylcholinesterazy v plodoveé vode
zvySeni alfafetoproteinu v plodové vodeée

Prognoza:

normalni intelekt u 70% prezivajich déti

Prevence:
uzivani kyseliny listové pred poCetim



Vrozene vyvojove vady CNS

3. MALFORMACE ZADNi JAMY LEBNi a CC PRECHODU:

A) Chiari malformace - vrozena abnormalita mozecku, mostu a prodlouzené michy
Chiari | - herniace tonzil mozecku pod uroven foramen occipitalie magnum (Casto
pfidruzena syringomyeli - dutina v mise)
Chiari Il - kaudalni herniace vermis moze€ku, mozkového kmene a IV.komory (Casto
sdruzena s myelomeningokélou, syringomyelii
a hydrocefalem)
B) Bazilarni imprese - patologicka elevace baze zadni jamy lebni spojena s kranialnim
posunem kréni patere (dolni ¢ast mozeCku a mozkového kmene se dostava do
paterniho kanalu)



Chiari |, syringomyelie




Chiari | po operaci




Chiari |, syringomyelie




Chiari | po operaci




Vrozené vyvojové vady CNS

4. MOZEK:

A) anencefalie- neslucitelna se zivotem

B) ageneze nebo dysgeneze corpus callosum (porucha spojeni obou
mozkovych hemisfer)

C) porucha vyvoje mozkovych hemisfér (hemimegalencefalie- zvétSeni
hemisféry, schizencefalie- rozStep mozkoveé hemisféry, porucha gyrifikace-
lisencefalie- agyrie, pachygyrie, polymicrogyrie, heterotopie Sedé hmoty
mozkové, holoprosencefalie- nevytvoreni nebo neuplné oddéleni mozkové
hemisféry)

D) arachnoidalni cysty- kongenitalni benigni cystické utvary vyplnéené
tekutinou podobnou likvoru a ohraniéené membranou z arachnoidalnich
bunék, nejCastéji ulozené supratentorialné v temporalni oblasti

E) Dandy- Walkerova malformace- kongenitalni mozeCkovy dysrafizmus
doprovazeny rozsSifenim likvorovych prostor v zadni jameé lebni

F) kongenitalni sten6za Sylviova mokovodu- pfi€ina triventrikularniho
hydrocefalu



Schizencefalie




Arachnoidealni cysta




Dandy Walker malformace




Stenosa Sylviova mokovodu




Vrozene vyvojove vady CNS

5. MICHA:

A) rozstépove misni malformace - zdvojeni michy:
a) diastematomyelie- rozdélené michy na 2 poloviny, kazda ve svém duralnim vaku,
rozdélena chrupavcité-kostenym medialnim septem
b) diplomyelie- pravé zdvojeni michy, obé poloviny michy jsou v jednom duralnim
vaku, rozdélené vazivovym medialnim septem, kazda polovina michy ma
nervové koreny

B) hydromyelie —s yringomyelie - cystickeé rozsSifeni misniho kanalu naplneného
tekutinou podobnou likvoru



Prenatalni MRI diastematomyelie




Postnatalni MRI diastematomyelie




CT a CT3D diastematomyelie, kosténé septum




Peroperacni foto diastematomyelie, kosténe septum




Peroperacni foto diastematomyelie




Vrozené vyvojové vady CNS -
zakladni typy operaci

ROZSTEPOVE VADY CNS S KELAMI:

DG: MRI vysetfeni ( nezbytné)
sono vySetfeni (orientaéné obsah kylniho vaku)
CT 3D rekonstrukce ( zobrazeni defektu kostnich struktur)
neurologickeé vysSetfeni

Operace: oteviené kély akutné, kryté elektivné

Celkova anestezie

Ventralné ulozené cefalokély - poloha na zadech, dorzalné ulozené a spinalni kély poloha na bfise

Vybaveni: kraniotom, Luerovy klesté, Kerisonovy klesté, vysokoobratkova fréza, operacni mikroskop, mikronastroje, nahrada tvrdé
pleny, tkarfiové lepidlo, TachoSil, Spongostan, Surgicell, atraumatické stehy

Komplikace: peroperaéni krvaceni a krevni ztraty u déti (transfuze), poranéni zilniho splavu u stfedoCarovych cefalokél
(vzduchova embolie, velké krevni ztraty)

KRANIOSYNOSTOZY:

DG: CT mozku a 3D rekonstrukce (zobrazeni uzavéru lebecnich Sva)

Operace: do 1 roku véku, nejCastéji ve 4-6 mésicich véku

Celkova anestezie

Poloha na zadech

Kozni incize - biaurikularni vinita ve vlasoveé €asti hlav - kosmeticky efekt

Vybaveni: kraniotom, Luerovy klesté, Kerisonovy klesté, vysokoobratkova fréza (ochranné bryle!!)

Remodelacni technika: fixace kostnich fragmentl (vstfebatelné dlahy a Srouby nebo kostni silonové stehy)

Hemostaticky material ( Surgicell, Spongostan, TachoSil), subperiostalné Redonudv saci dren

Sutura atraumatickym resorbovatelnym stehem, ochranny obvaz hlavy!!

Komplikace: vét3i krevni ztraty (perioperaéné transfuze), poranéni Zilniho splavu (vzduchova embolie, profuzni Zilni krvaceni)

CHIARI MALFORMACE
DG: MRI vySetfeni, neurologické vysSetfeni
Operace: celkova anestezie, poloha vsedé, trojpodova Mayfieldova fixace hlavy

Vybaveni: kraniotom, Luerovy klesté, Kerisonovy klesté, vysokoobratkova fréza, operacni mikroskop, mikronastroje, nahrada tvrdé
pleny, atraumaticka sutura, hemostaticky material ( Surgicell, Spongostan, TachoSil)

Komplikace: durotomie - vzduchova embolie nebo krvaceni z okcipitalniho Zilniho splavu




Operace sincipitalni encefalokély


































