KAZUISTIKA

CASE REPORT

Diastematomyelie u dospélych — kazuistika

Diastematomyelia in Adults — a Case Report

Souhrn

Diastematomyelie je vzacna vrozend vada patfici mezi spindlni dysrafizmy a obvykle je asociovana
se syndromem misniho ukotveni. Diastematomyelie je tvofena dvéma polovinami rozstépené
michy s vlastnimi durdinimi vaky, které jsou rozdéleny osteokartilagindznim septem. Tato vada
byva diagnostikovana predevsim v détském véku. U dospélych je vzacna a dominujicim pfiznakem
je bolest. Autofi prezentuji kazuistiku Zeny ve véku 44 let s diastematomyelii, kterd si stézovala na
chronické bolesti zad a progreduijici slabost dolnich koncetin. U pacientky jsme provedli laminek-
tomii, deliberaci michy a plastiku durdlniho vaku. Po operaci pacientka zlstala bez neurologického
deficitu a uddvala vyraznou ulevu od bolesti.

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 fibrotic 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 deficits and reported significant
pain relief.
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Uvod

Diastematomyelie je vzacna vrozend vada
patfici mezi spindlni dysrafizmy a obvykle
je asociovana se syndromem misniho ukot-
veni. Je charakterizovana dvéma polovinami
rozstépené michy s vlastnimi durdlnimi vaky,
které jsou rozdéleny rigidnim nebo fibréznim
septem. Pang et al v roce 1992 publikovali
praci, ve které diastematomyelii fadi do sku-
piny rozstépovych vad michy nazyvanych
,split cord malformation” (déle jen SCM) [1].
SCM rozdéluji na typ la typ II. Typ I, pGvodné
oznacovany jako diastematomyelie, je tvo-
fen dvéma polovinami rozstépené michy

s vlastnimi durdlnimi vaky, které jsou roz-
déleny osteokartilagindznim septem. Typ I,
oznacovany také jako diplomyelie, je tvofen
dvéma kompletnimi ¢astmi michy v jednom
durdlnim vaku. Jako kompozitni typ je nazy-
van vyskyt obou predchozich typU tande-
mové za sebou. SCM byva diagnostikovéna
predevsim v détském véku a byva dopro-
vazena celou skédlou anomalif jak spindlnich,
tak extraspindlnich. Mezi spindlni anomaélie
patfi myelomeningokéla, zkracené filum ter-
minale, lipom, teratom, syringohydromyelie,
neuroenterické a dermoidni cysty. Z ex-
traspindlnich anomalii se nejcastéji jedna

o koznf stigmata, deformity nohou, hydroce-
falus a vyvojové vady urogenitalniho traktu.
Mezi prGvodni pfiznaky syndromu misniho
ukotveni patfi bolest, slabost dolnich kon-
Cetin, sfinkterové dysfunkce, skoliéza. U do-
spélych pacientd se mohou objevit vsechny
vyde popsané pfiznaky, ale dominujicim pfi-
znakem je bolest. Popisovany jsou i asymp-
tomatické pfipady [2-6]. V Ceské a slovenské
literature se ¢lanky vénujici diastematomyelii
vyskytuji jen ziidka a omezuji se na kazuis-
tickd sdéleni [7,8]. Benes sr a Benes jr v roce
1986 publikovali praci, ve které poprvé uvadi
pojem ,syndrom fixované michy” [9].
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Obr. 1. MR patefe, T2 vazeny obraz.

Obr. 1a) Sagitalni sken — patrna diastematomyelie s kostnim septem v Urovni L4, hydrosyrin-
gomyelickd dutina v rozsahu druhého a tfetiho bederniho obratle. Misni konus v Grovni ¢tvr-
tého a patého bederniho obratle, diskopatie L5-S1.

Obr. 1b) AxidIn{ sken — naznacené kostni septum rozdélujici michu na dvé ¢asti.

Spine™01_1

Obr. 2. CT patere.

Obr. 2a) Sagitalnf rekonstrukce — kostni septum vychazejici z obratlového téla L4 a rozdélu-

jici patefni kanal.

Obr. 2b) Axidlni sken — pozice kostniho septa a jeho vztah k oblouku obratlového téla L4.

Tato préace prezentuje kazuistiku dospélé
zeny s diastematomyelif a jejf chirurgickou
terapii.

Kazuistika

Zena ve véku 44 let s chronickymi bolestmi
zad byla vysetfena pro zhorsujici se obtize
trvajici posledni dva mésice. Pfi vysetreni
udavala slabost dolnich koncetin a bolesti
v bederni krajiné s iradiaci po zadni strané
levé dolnf koncetiny. Potize byly akcento-
vany vsedé a pacientka nebyla schopné se
postavit. V objektivnim vysetieni byla bez
paréz dolnich koncetin, chodici, Laseguelv
priznak méla pozitivni pfi 70 stupnich bila-

terdlné, snizenou vybavnost pateldrniho re-
flexu a reflexu Achillovy Slachy vlevo a byla
bez sfinkterovych obtizi. Doplnéné vysetrenf
magnetickou rezonanci (MR) a vypocetni to-
mografii (CT) bederni pétere prokéazalo dia-
stematomyelii s kostnim septem v Urovni
Ctvrtého bederniho obratle, kterd byla do-
provazend hydrosyringomyelickou duti-
nou v rozsahu druhého a tfetiho bederntho
obratle. Misni konus se nachdazel v Urovni
¢tvrtého a péatého bederniho obratle,
Patrna byla také spina bifida patého beder-
niho obratle a diskopatie mezi patym beder-
nim a prvnim kiizovym obratlem, kterd se
mohla podilet na bolestech v bedernf kra-

jiné (obr. 1, 2). Skiagrafie a funkeni skiagrafie
(ve flexi a extenzi) bederni patefe neodha-
lily instabilitu. Predoperacni elektromyogra-
fické vysetienf (EMG) prokazalo axonalni 1ézi
v myotomu prvniho sakralniho kofene vievo.
Pfi patradni v osobni anamnéze bylo zjis-
téno, Ze pacientka byla v détstvi operovana
vieobecnym chirurgem, nejspise pro der-
malni sinus v oblasti bederni patefe bez dal-
siho vysetfeni. Pacientka byla indikovana
k laminektomii, deliberaci spindlni michy
a plastice dury.

Operace byla provedena s vyuZitim neu-
romonitorace. Elektrody byly umistény
na dolnich koncetindch v oblastech myo-
tomu patého bederniho a prvniho sakral-
niho kofene tak, aby bylo moZzné sledovat
v pribéhu operace evokovanou (triggered)
elektromyografickou (tEMG) odpovéd na sti-
mulaci. Zakrok byl realizovan v pronac¢ni po-
loze. KoZni incize byla provedena ve stfedni
¢afe kolmo na predchozi pfi¢nou jizvu. Poté
nasledovala kompletni laminektomie ¢tvr-
tého a ¢aste¢nd laminektomie patého be-
dernfho obratle, pfi které byl nalezen zbytek
komunikace z dury do predchoziho kozniho
defektu. Kostni trn jdouci dorzokaudalné
od téla ¢tvrtého bederniho obratle byl od-
separovavan od duplicitni dury a pomoci
vysokootackové frézy castecné odstranén
(obr. 3a). Poté byla pod opera¢nim mikro-
skopem provedena vietenovité durotomie
a uvolnéna micha z adhezi (obr. 3b). Nasle-
dovalo dokonceni kompletniho odstranénf
duplicitni dury a zbytku kostnfho trnu. Plas-
tika dury byla provedena pomoci arteficiani
dury (Neuro-Patch®) a byl vytvoren jeden
durdlnf vak. Tésnost sutury byla pojisténa
svalem a tkarnovym lepidlem (Tisseel®).

Po operaci byla pacientka preloZzena na
standardni oddéleni, kde byla nasledujiciho
dne zahdjena vertikalizace a rehabilitace.
Po operaci pacientka uddvala odeznénf sla-
bosti dolnich koncetin, vyraznou ulevu od
bolesti a objektivné byla bez neurologic-
kého deficitu. Treti pooperac¢ni den byla pro-
pousténa do domaciho osetfovani.

Za Ctyfi mésice po operaci bylo prove-
deno kontrolni MR bederni patefe (obr. 4).
Na snimcich je patrné odstranéni kost-
niho septa a uvolnéni michy. Hydrosyringo-
myelickd dutina byla po operaci zmensena
0 3 mm v podélné ose. Histologické vyset-
feni potvrdilo, Ze se jednalo o kostnf sep-
tum. Pooperacnf vysetfeni motorickych evo-
kovanych potencidll prokézalo fyziologicky
nalez. Pfi klinické kontrole pacientka udavala
vyraznou Ulevu a byla bez bolesti.

Cesk Slov Neurol N 2015; 78/111(4): 484-489

487




DIASTEMATOMYELIE U DOSPELYCH — KAZUISTIKA

Obr. 3. Peroperacni snimek.

Obr. 3a) Separace kostniho trnu od duplicitni dury (oznaceno Sipkou).

Obr. 3b) Provedena vietenovitd durotomie a dura fixovanad pomoci zavésl. Micha v tésném
kontaktu obklopuje zbytek kostniho trnu (oznaceno Sipkou).

Diskuze

Diastematomyelie je vrozend malformace,
kterd vznika v prvnich ¢tyfech tydnech vy-
voje plodu. Jeji pfi¢inou je chybnd adheze
ektodermu s endodermem a vytvofenf ak-
cesorniho neurenterického kanalu, ktery je
poté vyplnén mezenchymem. Oba dva typy
SCM vznikaji spolec¢nym mechanizmem a je-
diny rozdil predstavuje pfitomnost prekur-
zorovych bunék mening v endomezenchy-
malnim traktu. Zda bude vada asociovana
s dalsimi abnormalitami zélezi na rozsahu
ontogenetickych zmén v endomezenchy-
malnim traktu. Mezi tyto vady patfi oteviend
myelomeningokéla, myelomeningokéla
manqué, dermoidnfi cysta a kozni stigmata,

jako jsou hypertrichéza, kapilarni heman-
giom a epidermalni sinus. Myelomeningo-
kéla manqué je oznaceni pro splet fibréznich
provazcU, cév a nervovych kofend vychéze-
jicich z dorzaInf &asti michy a dosahujicich
dorzaIni ¢asti dury [1]. Mimo jiné se na syn-
dromu ukotveni mize také podilet zkrdcené
Jlum terminale” [2].

V ndmi prezentované kazuistice se jed-
nalo o SCM typ I. Rozstép michy byl ve vysi
¢tvrtého bederniho obratle. Septum bylo
tvofeno kostni tkani. Jak potvrzuji ostatni
prace, nejcastéji se jedna o kostni septum,
méné casto je septum chrupavcité nebo va-
zivové [1,2,10]. Misni rozstép dle cetnosti je
nejcastéji lokalizovan v bederni patefi, poté

Obr. 4. MR patefe, T2 vazeny sagitalni
sken.

Patrné odstranéni kostniho septa a uvol-
néni michy. Hydrosyringomyelicka dutina je
mensi o 3 mm v podélné ose.

nasledovan vyskytem v hrudni a nakonec
krenf patefi [1,2].

Neurologicky deficit u diastematomyelie
je zpUsoben vice faktory. Jedna se zejména
o nizkou anatomickou pozici misniho konu
fixovanou osteokartilaginoznim septem. Pfi
normalnim rdstu patefe je omezen volny
pohyb michy nahoru, a tim dochdzi k trakci
michy. To vede k omezenfi krevniho zésobenf
michy nebo nervovych kofend. V disledku
toho nasleduje ischemie a nekréza nervové
tkané [11,12].

Ke stanoveni diagnézy SCM se neobe-
jdeme bez zobrazovacich vysetienf. Skiagra-
fické a CT vysetfeni patefe umozni detailni
zobrazeni kostnich struktur, a to zejména
polohu kostniho trnu, pfipadné dalsi kostni
anomalie, jako je napfiklad spina bifida.
Detailni zobrazeni mékkych tkanf patefe
nam poskytne MR vysetfeni. Umozni zob-
razit rozdéleni michy, polohu misniho konu,
hydrosyringomyelickou dutinu a v nepo-
sledni fadé ndm umozni pfesné naplanovani
opera¢niho vykonu. Pfi rozhodovanf o in-
dikaci k operacnf terapii je vhodné doplnit
elektrofyziologické vysetieni, zejména EMG
a evokované potencidly.

Cilem operacni terapie je uvolnit michu
a umoznit jeji pfirozeny pohyb v durdlnim
vaku. Operac¢nitechnika se u obou typd SCM
li$f. Typ | je tvofen dvéma ¢astmi rozstépené
michy s vlastnim duralnim vakem a septem
lokalizovanym extradurdlné. Operace ma
za Ukol odstranit extraduralné lokalizované
septum a uvolnit michu. Poté nasleduje du-
rotomie s odstranénim duplicitni dury a vy-
tvofenim spole¢ného durdinfho vaku. V pfi-
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padé nélezu zkraceného filum terminale
se provadi jeho pferuseni. Typ Il je tvoren
dvéma ¢astmi rozstépené michy v jednom
durdlnim vaku a intradurdlné lokalizovanym
fibroznim septem. Zde se intradurdiné pro-
vadi preruseni fibrézniho septa a uvolnéni
michy z okolnich adhezi.

Cheng et al ve své praci srovndvali miru
zlepSeni neurologického stavu po operac-
nim vykonu u SCM typu | a Il [10]. U typu |
doslo k zlepseni u 91,6 % operovanych.
U typu Il tomu bylo pouze v 50 %. V ob-
dobné praci Huang et al publikovali zlepseni
u 86 % pacientl operovanych pro SCM typu
[ [2]. U v8ech pacientl operovanych pro SCM
typu Il zlstal vysledny neurologicky stav
stejny jako pfed operaci a pfi srovnani s kon-
zervativné léc¢enou skupinou se nelisil. Huang
et al konstatujf, Ze u asymptomatickych
forem SCM typu | nenf chirurgickd terapie
nutnd. U SCM typu Il neni signifikantnf roz-
dil v klinickém vysledku mezi chirurgickou
a konzervativni terapii. Mahapatra et al pre-
zentovali doposud nejvétsi soubor pacientd
se SCM [13]. Soubor tvofilo 300 détskych
pacientll. SCM typu | tvofilo 45 % a typ Il byl
diagnostikovan v 55 %. Operacni terapie byla
indikovana u véech pacientl vcetné asymp-
tomatickych pfipadd. Celkové zlepsenf

po operaci nastalo v 50 %, ve 44 % zdstali
pacienti bez zmény a v 6 % doslo po ope-
raci ke zhorseni, které zGstalo trvalé pouze
U 3 % pacientd. U zadného z pacientd ope-
rovanych profylakticky nedoslo ke zhorsenf
neurologického stavu. Dle literdrnich zdroja
u SCM typu | panuje shoda o vhodnosti chi-
rurgické terapie. U SCM typu Il jsou nazory
rozporuplné, a proto nelze jednoznac¢né do-
porucit, zda zvolit chirurgicky nebo konzer-
vativni postup.

Zavér

Diastematomyelie je vzacné vrozené one-
mocnéni, se kterym se mulzZeme setkat
i v dospélém véku. Dominujicim pfiznakem
byva bolest, kterd mlze byt doprovédzena
slabosti koncetin a sfinkterovymi obtizemi.
Casto je tato vada kombinovana s jinymi
anomaliemi jak spindlnimi, tak extraspinal-
nimi. Chirurgicka terapie mize vyznamné
zmirnit pfiznaky pfi spradvném vybéru sku-
piny nemocnych. Podle literdrnich udajd
a na zakladé nasi zkusenosti je chirurgicka
terapie u SCM typu | metodou volby.
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