KRATKY OZNAM

Kranialne defekty neuralnej rary

Cranial Neural Tube Defects

Abstrakt

Uvod: Defekty neurélnej rary (NTD) st vrodené chyby CNS, ktoré vznikaju poruchou uza-
veru. Vyskytuju sa na kraniadlnom a kaudalnom konci. Autori v praci retrospektivne hodnotia
vlastny subor pacientov s kranidlnym NTD rieSenych na klinike detskej chirurgie s cielom pou-
kazat na optimalne nacasovanie operacie, hlavne u deti s hydrocefalom. Materidl a metody:
Subor pacientov s kranidlnymi NTD v rokoch 2000-2008 tvori desat deti. Sedem pacientov
malo okcipitdlny typ, dvaja pacienti parietalny a jeden pacient frontoorbitélny typ. Sedem pa-
cientov malo ventrikulomegdliu. Traja pacienti maju sucasne arachnoidalnu cystu. U Siestich
pacientov bol kranidlny NTD operovany hned po narodeni, dvaja pacienti s nezdvaznou me-
ningokélou boli rieseni vo veku troch mesiacov a dvaja pacienti boli poukazani neskér. Dvaja
pacienti s rozsiahlym kostnym defektom boli rieseni v dvoch dobach — uzéaver kély a neskor
(v Styroch, resp. v Siestich rokoch) korekcia defektu v kosti. Spolu Sest deti mé pre hydrocefa-
lus ventrikuloperitonealny (VP) zvod likvoru. Visledky: VV sibore pacientov sa osem deti vyvija
normélne, jedna pacientka ma lahkd poruchu svalového tonusu a jedna pacientka vyrazne
zaostava vo vyvoji. Pacientka bola poukdzand neskoro s nezvladnutym hydrocefalom pre
dekubity na hlave. Traja pacienti s hydrocefalom maju epilepsiu zviddnuti medikamentézne.
Zaver: Subor pacientov je maly, napriek tomu sa zda, Ze vac¢sina pacientov s kranialnym NTD
mé Sancu na normalny vyvoj, aj deti s hydrocefalom. Na zaostavani sa podiela predovsetkym
nezvladnuty hydrocefalus. Chirurgicka korekcia NTD je rezervovana pre novorodenecky pri-
padne dojcensky vek a rozhodujtcim pre vyvoj je optimalne nacasovanie rieSenia hydroce-
falu. Korekcia kostného defektu méze byt druhou dobou riesenia v neskorsom veku.

Abstract

Introduction: Neural tube defects (NTD) are congenital malformations of the central nervous
system caused by failure of fusion in the course of embryological development. They occur
in both the caudal and the cranial region. The authors present a group of patients with
cranial NTD treated at the Department of Paediatric Surgery in Bratislava. The aim is to point
out the importance of timing for surgery, especially in the management of hydrocephalus.
Materials and methods: Ten patients with cranial NTD were treated at our surgery unit dur-
ing the period 2000-2008. Seven patients presented with the occipital type of NTD, two
patients with the parietal type, and one patient with the fronto-orbital type. Seven patients
were suffering from current ventriculomegaly, and arachnoid cyst was also diagnosed in
three patients. Six patients were operated on immediately after their birth, the following
two, with non-severe meningocele, were operated upon at the age of three months, while
two patients were referred to the institution at more advanced ages. Two patients with large
bone defect were managed by two-stage repair — closure of the cephalocele and later, at the
ages of four and six years respectively, reconstruction of the bone defect. Six patients with
hydrocephalus had a ventriculoperitoneal (VP) shunt. Results: A total of eight children are
developing normally, one patient has a slight impairment of muscle tone, and one patient
is lagging significantly in her development. She was admitted too late, with ulcerations as
a complication of hydrocephalus. Three patients with hydrocephalus have pharmacologically
managed epilepsy. Conclusion: The group of patients is too small for proof, but it appears
that patients with cranial NTD have a good chance of normal development, including those
with hydrocephalus. Impairment of development arises largely out of maladministration of
hydrocephalus. The authors suggest early surgical treatment for all cranial NTD, with ven-
triculoperitoneal shunt in concomitant hydrocephalus. Correction of bone defect can be
performed as secondary treatment for patients in which it persists into later age.
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KRANIALNE DEFEKTY NEURALNEJ RURY

Uvod

Defekty neuralnej rury je preklad ang-
lického pojmu neural tube defects (NTD).
Pojem vznikol v désledku chaotickej ter-
minolégie s cielom pomenovat vietky
patologicko-anatomické varianty vrode-
nych vyvojovych chyb centralneho nervo-
vého systému (CNS), ktoré su désledkom
jeho narusenej fuzie. Pojem NTD spdja
najpouzivanejsie terminy — spina bifida
a encefalokéla. Vzhladom k embryoge-
néze je logické, Zze NTD sa vyskytuju pre-
vazne na kaudalnom konci (90 %), kra-
nidlnom konci (9 %) alebo kombinované
(1 %). Spolu s NTD je pritomny u vacsiny
pacientov hydrocefalus. Napriek tomu,
Ze ide o vrodené chyby CNS, v sucasnosti
vacsina pacientov s NTD nezaostava v in-
telekte. Rozhodujucim faktorom v liecbe
sa javi vCasna korekcia defektu a hlavne
riesenie hydrocefalu [1-4].

Kranidlne NTD sa vyskytuju priblizne
u jedného dietata na 10 000 zivonaro-
denych. Byvaju lokalizované v lebecnej
klenbe alebo lebe¢nej baze. Cez defekt
v kosti — cranium bifidum — sa vyklenuje
vak s obsahom. Vo vacsine pripadov je ob-
sahom likvor — kranidlna meningokéla.
Encefalokéla okrem likvoru predpoklada
protrdziu tkaniva, v niektorych pripadoch
s primitivnymi neorganizovanymi gliovymi
elementami alebo s mozgovym tkanivom.
LiteratUra uvadza rozny stupern malforma-
cie CNS. Od migréacie neurénov cez hete-
rotopie az po presun mozgového kmena
a zmeny v komisurach bazalnych ganglif
[5-8].

Cielom nasej prace bolo retrospek-
tivne analyzovat subor pacientov s kra-
nialnym NTD a nase vysledky liecby po-
rovnat s inymi literarnymi zdrojmi.

Material a metédy

V rokoch 2000-2008 sme riesili desat
pacientov s kranidlnym NTD lebecnej
klenby. Sedem pacientov malo okci-
pitalny typ, dvaja pacienti parietalny
a jeden pacient frontoorbitdlny typ.
Sedem pacientov malo sicasne ventriku-
lomegdliu, traja pacienti arachnoidalnu
cystu (tab. 1). Sest pacientov bolo ope-
rovanych hned po narodeni, dvoch pa-
cientov s rozmermi nezdvaznou me-
ningokélou sme operovali do troch
mesiacov, traja pacienti boli poukézani
neskor, z toho jeden ako patro¢ny. Na
dokreslenie problematiky uvadzame dve
hrani¢né kazuistiky.

Tab. 1. Pocet deti na KDCH za obdobie 2000-2008 s kranidlnym NTD
lebecnej klenby, delenie podla lokalizacie s alebo bez hydrocefalu.

Kranialny NTD S hydrocefalom  Bez hydrocefalu Spolu
okcipitdlny typ 5 2 7
parietalny typ 0 2 2
frontalny typ 1 0 1
Spolu 6 4 10

i ] i

Obr. 1. Pacient 1, novorodenec s frontdlnou encefalokélou a 2 roky po operacii.
Presnejsia anatomicka klasifikacia je mozna az po zobrazovacich vy3etreniach.

Obr. 2. Pacient 1, CT dokumentacia pred planovanim rekonstrukcie kosteného

defektu.

Na 3D rekonstrukcii frontalny defekt pokracuje defektom v strope orbity a chybanim
Casti kridla nosovej kosti. Rovinny rez dokumentuje takmer vyprazdnené komory a re-
ziduum po subarachnoidalnej cyste, katéter vo frontalnom rohu vpravo je spolo¢nym

vyvedenim pre oba likvorové priestory.

Vysledky

Osem pacientov s encefalokélou sme rie-
Sili primarnym uzaverom. Dvaja pacienti
si vyZiadali dvojdoby pristup. Po primar-
nom uzavere v neskorsom veku bolo ne-
vyhnutné uzavriet defekt v kosti.

Jeden pacient s ventrikulomegaliou ne-
vyzadoval zvod likvoru. Sest pacientov
méa hydrocefalus rieseny ventrikuloperito-
nedlnym (VP) shuntom. U dvoch pacientov
sme v priebehu lie¢by zaznamenali in-
fek¢né komplikacie. Tri deti s hydroce-
falom majd epilepsiu liecend medika-
mentodzne. Dvaja pacienti maju agenézu
corpus calosum.

Jedna pacientka vyrazne zaostava vo
vyvoji, jedna pacientka ma lahku poruchu

svalového tonusu a ostatnych osem pa-

cientov sa vyvija normalne.

Kazuistika 1

Prvy pacient sa narodil v termine (40. tyz-
den) s rozsiahlou frontdlnou encefalo-
kélou, pre ktoru bol do 24 hodin ope-
rovany (obr. 1). O Styri tyZzdne bol
hydrocefalus pre rozvijajuce sa priznaky
rieseny VP zvodom likvoru. O sedem me-
siacov sa stav pacienta komplikoval infek-
ciou. Bol evakuovany absces v mieste po
operdcii encefalokély a likvor bol vyve-
deny externe. Celkova cielena lie¢ba anti-
biotikami bola doplnena intratékdlnym
podavanim. O dalsich Sest tyzdriov bola
zrusena externd drendz likvoru a implan-
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KRANIALNE DEFEKTY NEURALNEJ RURY

Obr. 3. Planovanie rekonstrukcie tesne pred operaciou.

Pritomnost jazvy po primarnom oSetreni indikovala pristup, ktory vytvoril dostatocny
priestor na manipuldciu. V strede zachytena rekonstrukcia s pouzitim prilahlych kosti
zafixovanych titanovymi mikrodlahami a mikroskrutkami. Nakoniec Usmev pacienta

pred prazdninami mesiac po operacii.

Obr. 4. Pacientka 2, CT vysetrenie.
Okcipitocervikalna meningokéla s hydrocefalom, pri prijati, pred operaciou.

=)

Obr. 5. Externa drendz likvoru, ktory i makroskopicky je zmeneny.
Pri kontrole na ambulancii, v tom case Zivena cez NGS.

tovana nova internd drendz s pouzitim
programovatelného ventilu. Dalsie dre-
nazne operacie neboli potrebné.

Po primarnej operacii encefalokély bol
klinicky sledovany kostny defekt, ktory
sa iba pomaly zmensoval, ¢o potvrdilo
CT (obr. 2). V piatich rokoch sme indi-
kovali korekciu. Multidisciplinarny chi-
rurgicky tim sa podielal na rekonstrukcii
kosteného defektu s pouzitim vlastného
materidlu z prilahlych casti s fixaciou ti-
tanovymi mikrodlahami, sietkou a mikro-
skrutkami. Rok po operacii je defekt uza-
vrety a pacient v klinicky nezmenenom
stave. (obr. 3).

Od narodenia aZ po sucasnost je neuro-
logicky nalez pacienta normalny. Takisto
po psychickej stranke dieta nema Ziadne
patologické priznaky a inteligencia pa-
cienta je normalna.

Kazuistika 2

Pacientka sa narodila v predtermine
(33. tyzden) s okcipitocervikdlnou me-
ningokélou a s hydrocefalom. Operécia
po narodeni nebola indikovana a hydro-
cefalus bol rieSeny nepravidelnymi ko-
morovymi punkciami. V Styroch mesia-
coch okcipitofrontalny obvod hlavicky
narastol o 17 cm a pre dekubity na hlave

bola pacientka poukdzana na nase pra-
covisko (obr. 4). Po priprave sme odstra-
nili meningokélu. Elipsovitu pozdlznu inci-
ziu koze sme volili tak, aby sme excidovali
strednu tretinu kozného krytu menin-
gokély a zachovali po stranach vaku do-
statok koZe pre uzaver. Vak z dury sme
po stranach separovali az po okraj kost-
ného defektu. Po otvoreni vaku sme sa
presvedcili, ze neobsahuje mozgové tka-
nivo, a vypustili likvor. Nadbyto¢nu cast
dury sme excidovali a uzaver vykonali li-
kvorotesne pokracujucim nevstrebatel-
nym stehom. Kostny defekt sme nerekon-
Struovali a ranu uzavreli po anatomickych
vrstvach, jednotlivymi stehmi. Hydroce-
falus sme riesili externou drendzou (ED).
Pocas prvych 24 hodin bolo vydrenova-
nych 350 ml likvoru (obr. 5). ED likvoru
bola dvakrat vymenend, po 6smich tyz-
dnoch sme implantovali komorovy katé-
ter s rezervodrom, cez ktory sme pokra-
¢ovali v punkcidch denne alebo obderi.
Po 12 tyzdnoch sme implantovali VP zvod
likvoru s programovatelnym ventilom.
Pocas externej drendze sme zaznamenali
dvakrat infekciu likvoru, jedenkrat infekt
mocovych ciest. Dekubity sme po opako-
vanych plastikach doliecili az po prepus-
teni z nemocnice.

O 3Sest mesiacov sme pre poruchu dre-
naze likvoru vymenili komorovy katéter,
po mesiaci sa znova objavila infek¢na
komplikacia, pre ktoru bola pacientka
na externej drendzi likvoru 14 dnf s na-
slednym VP zvodom. Odvtedy sme dalSie
komplikacie v suvislosti s hydrocefalom
a jeho drendzou nezaznamenali.

V troch rokoch je diev¢atko mentdlne
na urovni priblizne ro¢ného dietata. Ko-
munikuje kratkymi slovami a holymi ve-
tami. V neurologickom ndleze dominuje
spasticka kvadruparéza a od méja 2008
sa objavili epileptické zachvaty typu grand
mal, liecené medikamentdzne. Dieta
chodi iba s pomocou dospelého ¢loveka,
sedi samostatne.

Diskusia

Poctom pacientov jednu z najrozsiahlej-
sich studii sucasnosti, retrospektivnu ana-
lyzu, prezentuju Lo et al (2008) [4]: 85 pa-
cientov s kranidlnym NTD operovanych
v rokoch 1990-2006 v hamiltonskej uni-
verzitnej nemocnici v Ontariu, v Kanade
(graf 1). V ich subore malo 17 deti me-
ningokélu a 68 deti encefalokélu. Pozo-
ruhodné je zastupenie jednotlivych ano-
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KRANIALNE DEFEKTY NEURALNEJ RURY

kranidlny NTD

s hydrocefalom  bez hydrocefalu
4 8
62 50

W KDCH,n=10 10 6
M Ontario, n = 85 85 23

normalny vyvin

Tab. 2. Pacienti s kranidlnym NTD
na KDCH a z Hamiltonskej univer-
zitnej nemocnice, Ontario, Kanada.
Podiel pacientov s hydrocefalom je
na KDCH vy3si. Normalny vyvin bol
zaznamenany u vacsiny pacientov

v oboch suboroch.

KDCH, Ontario,
n=10 n=285
kranidlny NTD 10 85
s hydrocefalom 6 23
bez
hydrocefalu 4 62
S 8 50
vyvin

Graf 1. Graficky zndzorneny podiel pacientov s hydrocefalom a bez hydrocefalu.
Tmavé stlpce predstavuju pacienti KDCH, svetlé stlpce st pacienti z Hamiltonskej

Univerzitnej nemocnice, Ontario, Kanada.

maélii. Najviac pacientov malo frontalny
NTD — 40 deti. Hydrocefalus malo 23 det,
pridruZzenu chybu (agenézu corpus callo-
sum, cerebrdlnu heterotopiu a dysge-
nézu) popisali u 35 deti a jeden pacient
mal i kaudalny NTD. Normdalny vyvoj
bez zavaZnejSej retardacie zaznamenali
u 50 deti (59 %). Vo svojej praci pouka-
zuju na fakt, Zze samotny kraniadlny NTD
a jeho lokalizacia nie su prognosticky vy-
znamné pre vyvoj jednotlivca. Hydrocefa-
lus a pridruzené intrakranialne anomalie
kumulativne prispievaju k oneskorenému
vyvoju dietata [8]. Nase skusenosti, i ked
prezentované na mensom subore, su ob-
dobné. Osem deti z celkového poctu de-
siatich pacientov s kranidlnym NTD sa vy-
vija normalne (tab. 2).

Prezentované kazuistiky prispievaju
k dokresleniu vyznamu nacasovania ope-
racie kranidlneho NTD a najma hydroce-
falu. Obaja pacienti mali zavaznejsi typ
kranidlneho NTD. Obaja pacienti mali
hydrocefalus, ktory bol rieseny VP zvo-
dom likvoru s infekénymi komplikdciami.
Pacient 1 bol operovany hned po naro-
deni. V poopera¢nom obdobi, pri rozvoji
klinickych priznakov hydrocefalu potvrdili
jeho progresiu i zobrazovacie metodiky
a hydrocefalus bol rieseny VP zvodom
likvoru v prvom mesiaci Zivota. Kostny de-
fekt nebol rieseny primarne a az pri pre-
trvavani otvoru v kosti bola indikovana
chirurgicka korekcia. Potvrdil sa nazor
Mahapatru et al, ktorf prezentovali stbor
103 pacientov s frontalnym typom NTD.

Pri vzdialenosti vnutornych ocnych ku-
tikov vacsej ako 2,5 cm je potrebna chi-
rurgickd korekcia. Takisto defekt vacsi
ako 3 cm (nas pacient mal 3,5 cm) je in-
dikovany na korekciu. Je to zmena star-
Sich nazorov (Shilito, Matson 1982), ktoru
priniesol i pokrok vo fixacnych materia-
loch a technikdch — pouzitie titdnovych
pripadne resorbovatelnych mikrodldh
a skrutiek [9-15].

Kranidlny NTD u pacientky 2 nebol rie-
seny hned po narodeni. Hydrocefalus
bol sprvu rieseny nedostatoc¢ne, ¢o za-
pricinilo intrakranidlnu hypertenziu (ICH)
a komplikécie z toho vyplyvajuce. Jed-
nymi z komplikdcif st i dekubity na hlave,
ktoré sa Uplne zahojili az po prepustent
Z nemocnice.

Cornette a Veerpoorten prezentuju roz-
siahly subor pacientov s kaudalnym NTD,
kde poukazuju na skutoc¢nost, Ze nie sa-
motnd chyba, ale nezvlddnuty hydro-
cefalus znamenaju pre dieta poruchu
intelektu a zaostavanie vo vyvoji. Za pro-
gnosticky vyznamny faktor mozno po-
vazovat i infekciu, avdak az na druhom
mieste [16,17]. Nase skusenosti u detf
s kranidlnym NTD st obdobné, i ked' limi-
tované poctom pacientov.

Zaver

Nase limitované skusenosti podporené
literdrnymi faktami nas opravruju tvrdit,
Ze vacsina pacientov s kranidlnym NTD
sa vyvija normalne, i deti s hydrocefa-
lom. Na zaostavani vo vyvoji sa mbze po-

dielat nezvladnuty hydrocefalus, kompli-
kacie z hypoventildcie a hypoxie, ktorych
dosledky sa objavia v neskorSom veku
dietata. Heterotopie a dysgenéza mozgo-
vého tkaniva nepriaznivo ovplyviiuju pro-
gndzu pacienta.

V¢asnd chirurgicka korekcia je indiko-
vana u vsetkych kranidlnych NTD. Hydro-
cefalus riesime VP zvodom likvoru a jeho
zvladnutie zdsadne ovplyviiuje progndzu
pacienta.

Primédrne riesenie kostného defektu
nie je potrebné. Pri pretrvavani defektu
v neskorsom veku (tri roky) je potrebna
jeho korekcia s pouzitim vlastného kos-
teného materidlu fixaciou titdnovymi
alebo resorbovatelnymi mikrodlahami
a mikroskrutkami.
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