
486 Cesk Slov Ne urol N 2015; 78/ 111(4): 484–489

KAZUISTIKA CASE REPORT

Diastematomyelie u dospělých –  kazuistika

Diastematomyelia in Adults –  a Case Report

Souhrn
Diastematomyelie je vzácná vrozená vada patřící mezi spinální dysrafi zmy a obvykle je asociována 

se syndromem míšního ukotvení. Diastematomyelie je tvořena dvěma polovinami rozštěpené 

míchy s vlastními durálními vaky, které jsou rozděleny osteokartilaginózním septem. Tato vada 

bývá dia gnostikována především v dětském věku. U dospělých je vzácná a dominujícím příznakem 

je bolest. Autoři prezentují kazuistiku ženy ve věku 44 let s diastematomyelií, která si stěžovala na 

chronické bolesti zad a progredující slabost dolních končetin. U pa cientky jsme provedli laminek-

tomii, deliberaci míchy a plastiku durálního vaku. Po operaci pa cientka zůstala bez neurologického 

defi citu a udávala výraznou úlevu od bolestí. 

Abstract
Diastematomyelia is a rare congenital defect, a type of spinal dysraphisms, often associated with 

the tethered cord syndrome. Diastematomyelia is formed by the two halves of the split spinal cord 

that each has own dural sac separated by a rigid or fi brotic septum. This defect is mainly diagnosed 

in children. Pain is the dominant symptom in adult patients. The authors present a case of a woman 

aged 44 years with diastematomyelia who complained of chronic back pain and progressive weak-

ness in her legs. In this patient, laminectomy was performed, the spinal cord released and the dural 

sac restored. After the surgery, the patient had no neurological defi cits and reported signifi cant 

pain relief.
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Úvod
Diastematomyelie je vzácná vrozená vada 

patřící mezi spinální dysrafi zmy a obvykle 

je asociována se syndromem míšního ukot-

vení. Je charakterizována dvěma polovinami 

rozštěpené míchy s vlastními durálními vaky, 

které jsou rozděleny rigidním nebo fi brózním 

septem. Pang et al v roce 1992 publikovali 

práci, ve které diastematomyelii řadí do sku-

piny rozštěpových vad míchy nazývaných 

„split cord malformation“ (dále jen SCM) [1]. 

SCM rozdělují na typ I a typ II. Typ I, původně 

označovaný jako diastematomyelie, je tvo-

řen dvěma polovinami rozštěpené míchy 

s vlastními durálními vaky, které jsou roz-

děleny osteokartilaginózním septem. Typ II, 

označovaný také jako diplomyelie, je tvořen 

dvěma kompletními částmi míchy v jednom 

durálním vaku. Jako kompozitní typ je nazý-

ván výskyt obou předchozích typů tande-

mově za sebou. SCM bývá dia gnostikována 

především v dětském věku a bývá dopro-

vázena celou škálou anomálií jak spinálních, 

tak extraspinálních. Mezi spinální anomálie 

patří myelomeningokéla, zkrácené fi lum ter-

minale, lipom, teratom, syringohydromyelie, 

neuroenterické a dermoidní cysty. Z ex-

traspinálních anomálií se nejčastěji jedná 

o kožní stigmata, deformity nohou, hydroce-

falus a vývojové vady urogenitálního traktu. 

Mezi průvodní příznaky syndromu míšního 

ukotvení patří bolest, slabost dolních kon-

četin, sfi nkterové dysfunkce, skolióza. U do-

spělých pa cientů se mohou objevit všechny 

výše popsané příznaky, ale dominujícím pří-

znakem je bolest. Popisovány jsou i asymp-

tomatické případy [2– 6]. V české a slovenské 

literatuře se články věnující diastematomyelii 

vyskytují jen zřídka a omezují se na kazuis-

tická sdělení [7,8]. Beneš sr a Beneš jr v roce 

1986 publikovali práci, ve které poprvé uvádí 

pojem „syndrom fi xované míchy“ [9]. 
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Tato práce prezentuje kazuistiku dospělé 

ženy s diastematomyelií a její chirurgickou 

terapii. 

Kazuistika
Žena ve věku 44 let s chronickými bolestmi 

zad byla vyšetřena pro zhoršující se obtíže 

trvající poslední dva měsíce. Při vyšetření 

udávala slabost dolních končetin a bolesti 

v bederní krajině s iradiací po zadní straně 

levé dolní končetiny. Potíže byly akcento-

vány vsedě a pa cientka nebyla schopná se 

postavit. V objektivním vyšetření byla bez 

paréz dolních končetin, chodící, Lasegueův 

příznak měla pozitivní při 70 stupních bila-

terálně, sníženou výbavnost patelárního re-

fl exu a refl exu Achillovy šlachy vlevo a byla 

bez sfi nkterových obtíží. Doplněné vyšetření 

magnetickou rezonancí (MR) a výpočetní to-

mografií (CT) bederní páteře prokázalo dia-

stematomyelii s kostním septem v úrovni 

čtvrtého bederního obratle, která byla do-

provázená hydrosyringomyelickou duti-

nou v rozsahu druhého a třetího bederního 

obratle. Míšní konus se nacházel v úrovni 

čtvrtého a pátého bederního obratle. 

Patrná byla také spina bifi da pátého beder-

ního obratle a diskopatie mezi pátým beder-

ním a prvním křížovým obratlem, která se 

mohla podílet na bolestech v bederní kra-

jině (obr. 1, 2). Skiagrafie a funkční skiagrafie 

(ve fl exi a extenzi) bederní páteře neodha-

lily instabilitu. Předoperační elektromyogra-

fi cké vyšetření (EMG) prokázalo axonální lézi 

v myotomu prvního sakrálního kořene vlevo. 

Při pátrání v osobní anamnéze bylo zjiš-

těno, že pa cientka byla v dětství operována 

všeobecným chirurgem, nejspíše pro der-

mální sinus v oblasti bederní páteře bez dal-

šího vyšetření. Pa cientka byla indikována 

k laminektomii, deliberaci spinální míchy 

a plastice dury. 

Operace byla provedena s využitím neu-

romonitorace. Elektrody byly umístěny 

na dolních končetinách v oblastech myo-

tomu pátého bederního a prvního sakrál-

ního kořene tak, aby bylo možné sledovat 

v průběhu operace evokovanou (triggered) 

elektromyografi ckou (tEMG) odpověď na sti-

mulaci. Zákrok byl realizován v pronační po-

loze. Kožní incize byla provedena ve střední 

čáře kolmo na předchozí příčnou jizvu. Poté 

následovala kompletní laminektomie čtvr-

tého a částečná laminektomie pátého be-

derního obratle, při které byl nalezen zbytek 

komunikace z dury do předchozího kožního 

defektu. Kostní trn jdoucí dorzokaudálně 

od těla čtvrtého bederního obratle byl od-

separováván od duplicitní dury a pomocí 

vysokootáčkové frézy částečně odstraněn 

(obr. 3a). Poté byla pod operačním mikro-

skopem provedena vřetenovitě durotomie 

a uvolněna mícha z adhezí (obr. 3b). Násle-

dovalo dokončení kompletního odstranění 

duplicitní dury a zbytku kostního trnu. Plas-

tika dury byla provedena pomocí artefi ciální 

dury (Neuro-Patch®) a byl vytvořen jeden 

durální vak. Těsnost sutury byla pojištěna 

svalem a tkáňovým lepidlem (Tisseel®).

Po operaci byla pa cientka přeložena na 

standardní oddělení, kde byla následujícího 

dne zahájena vertikalizace a rehabilitace. 

Po operaci pa cientka udávala odeznění sla-

bosti dolních končetin, výraznou úlevu od 

bolestí a objektivně byla bez neurologic-

kého defi citu. Třetí pooperační den byla pro-

pouštěna do domácího ošetřování. 

Za čtyři měsíce po operaci bylo prove-

deno kontrolní MR bederní páteře (obr. 4). 

Na snímcích je patrné odstranění kost-

ního septa a uvolnění míchy. Hydrosyringo-

myelická dutina byla po operaci zmenšena 

o 3 mm v podélné ose. Histologické vyšet-

ření potvrdilo, že se jednalo o kostní sep-

tum. Pooperační vyšetření motorických evo-

kovaných potenciálů prokázalo fyziologický 

nález. Při klinické kontrole pa cientka udávala 

výraznou úlevu a byla bez bolestí. 

Obr. 1. MR páteře, T2 vážený obraz. 

Obr. 1a) Sagitální sken – patrná diastematomyelie s kostním septem v úrovni L4, hydrosyrin-

gomyelická dutina v rozsahu druhého a třetího bederního obratle. Míšní konus v úrovni čtvr-

tého a pátého bederního obratle, diskopatie L5–S1.

Obr. 1b) Axiální sken – naznačené kostní septum rozdělující míchu na dvě části.

a b

Obr. 2. CT páteře. 

Obr. 2a) Sagitální rekonstrukce – kostní septum vycházející z obratlového těla L4 a rozdělu-

jící páteřní kanál. 

Obr. 2b) Axiální sken – pozice kostního septa a jeho vztah k oblouku obratlového těla L4.

a b
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Diskuze
Diastematomyelie je vrozená malformace, 

která vzniká v prvních čtyřech týdnech vý-

voje plodu. Její příčinou je chybná adheze 

ektodermu s endodermem a vytvoření ak-

cesorního neurenterického kanálu, který je 

poté vyplněn mezenchymem. Oba dva typy 

SCM vznikají společným mechanizmem a je-

diný rozdíl představuje přítomnost prekur-

zorových buněk mening v endomezenchy-

málním traktu. Zda bude vada asociována 

s dalšími abnormalitami záleží na rozsahu 

ontogenetických změn v endomezenchy-

málním traktu. Mezi tyto vady patří otevřená 

myelomeningokéla, myelomeningokéla 

man qué, dermoidní cysta a kožní stigmata, 

jako jsou hypertrichóza, kapilární heman-

giom a epidermální sinus. Myelomeningo-

kéla man qué je označení pro spleť fi brózních 

provazců, cév a nervových kořenů vycháze-

jících z dorzální části míchy a dosahujících 

dorzální části dury [1]. Mimo jiné se na syn-

dromu ukotvení může také podílet zkrácené 

„fi lum terminale“ [2].

V námi prezentované kazuistice se jed-

nalo o SCM typ I. Rozštěp míchy byl ve výši 

čtvrtého bederního obratle. Septum bylo 

tvořeno kostní tkání. Jak potvrzují ostatní 

práce, nejčastěji se jedná o kostní septum, 

méně často je septum chrupavčité nebo va-

zivové [1,2,10]. Míšní rozštěp dle četnosti je 

nejčastěji lokalizován v bederní páteři, poté 

následován výskytem v hrudní a nakonec 

krční páteři [1,2]. 

Neurologický defi cit u diastematomyelie 

je způsoben více faktory. Jedná se zejména 

o nízkou anatomickou pozici míšního konu 

fi xovanou osteokartilaginozním septem. Při 

normálním růstu páteře je omezen volný 

pohyb míchy nahoru, a tím dochází k trakci 

míchy. To vede k omezení krevního zásobení 

míchy nebo nervových kořenů. V důsledku 

toho následuje ischemie a nekróza nervové 

tkáně [11,12].

Ke stanovení dia gnózy SCM se neobe-

jdeme bez zobrazovacích vyšetření. Skiagra-

fi cké a CT vyšetření páteře umožní detailní 

zobrazení kostních struktur, a to zejména 

polohu kostního trnu, případně další kostní 

anomálie, jako je například spina bifida. 

Detailní zobrazení měkkých tkání páteře 

nám poskytne MR vyšetření. Umožní zob-

razit rozdělení míchy, polohu míšního konu, 

hydrosyringomyelickou dutinu a v nepo-

slední řadě nám umožní přesné naplánování 

operačního výkonu. Při rozhodování o in-

dikaci k operační terapii je vhodné doplnit 

elektrofyziologické vyšetření, zejména EMG 

a evokované potenciály.

Cílem operační terapie je uvolnit míchu 

a umožnit její přirozený pohyb v durálním 

vaku. Operační technika se u obou typů SCM 

liší. Typ I je tvořen dvěma částmi rozštěpené 

míchy s vlastním durálním vakem a septem 

lokalizovaným extradurálně. Operace má 

za úkol odstranit extradurálně lokalizované 

septum a uvolnit míchu. Poté následuje du-

rotomie s odstraněním duplicitní dury a vy-

tvořením společného durálního vaku. V pří-

Obr. 4. MR páteře, T2 vážený sagitální 
sken. 

Patrné odstranění kostního septa a uvol-

nění míchy. Hydrosyringomyelická dutina je 

menší o 3 mm v podélné ose. 

Obr. 3. Peroperační snímek. 

Obr. 3a) Separace kostního trnu od duplicitní dury (označeno šipkou).

Obr. 3b) Provedena vřetenovitá durotomie a dura fi xovaná pomocí závěsů. Mícha v těsném 

kontaktu obklopuje zbytek kostního trnu (označeno šipkou).

a

b
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padě nálezu zkráceného filum terminale 

se provádí jeho přerušení. Typ II je tvořen 

dvěma částmi rozštěpené míchy v jednom 

durálním vaku a intradurálně lokalizovaným 

fi brózním septem. Zde se intradurálně pro-

vádí přerušení fi brózního septa a uvolnění 

míchy z okolních adhezí. 

Cheng et al ve své práci srovnávali míru 

zlepšení neurologického stavu po operač-

ním výkonu u SCM typu I a II [10]. U typu I

došlo k zlepšení u 91,6 % operovaných. 

U typu II tomu bylo pouze v 50 %. V ob-

dobné práci Huang et al publikovali zlepšení 

u 86 % pa cientů operovaných pro SCM typu 

I [2]. U všech pa cientů operovaných pro SCM 

typu II zůstal výsledný neurologický stav 

stejný jako před operací a při srovnání s kon-

zervativně léčenou skupinou se nelišil. Huang 

et al konstatují, že u asymp tomatických 

forem SCM typu I není chirurgická terapie 

nutná. U SCM typu II není signifi kantní roz-

díl v klinickém výsledku mezi chirurgickou 

a konzervativní terapií. Mahapatra et al pre-

zentovali doposud největší soubor pa cientů 

se SCM [13]. Soubor tvořilo 300 dětských 

pa cientů. SCM typu I tvořilo 45 % a typ II byl 

dia gnostikován v 55 %. Operační terapie byla 

indikována u všech pa cientů včetně asymp-

tomatických případů. Celkové zlepšení 

po operaci nastalo v 50 %, ve 44 % zůstali 

pa cienti bez změny a v 6 % došlo po ope-

raci ke zhoršení, které zůstalo trvalé pouze 

u 3 % pa cientů. U žádného z pa cientů ope-

rovaných profylakticky nedošlo ke zhoršení 

neurologického stavu. Dle literárních zdrojů 

u SCM typu I panuje shoda o vhodnosti chi-

rurgické terapie. U SCM typu II jsou názory 

rozporuplné, a proto nelze jednoznačně do-

poručit, zda zvolit chirurgický nebo konzer-

vativní postup. 

Závěr
Diastematomyelie je vzácné vrozené one-

mocnění, se kterým se můžeme setkat 

i v dospělém věku. Dominujícím příznakem 

bývá bolest, která může být doprovázena 

slabostí končetin a sfi nkterovými obtížemi. 

Často je tato vada kombinována s jinými 

anomáliemi jak spinálními, tak extraspinál-

ními. Chirurgická terapie může významně 

zmírnit příznaky při správném výběru sku-

piny nemocných. Podle literárních údajů 

a na základě naší zkušenosti je chirurgická 

terapie u SCM typu I metodou volby. 
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