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Spondylochirurgicka péce o pacienty se SMA

The role of spine surgery in the care of SMA patients

Souhrn

Spondylochirurgickd péce o pacienty se spindlni muskuldrni atrofii je malou, ale podstatnou
soucasti slozitého mechanizmu mezioborové spoluprace. Jejim predmétem je konzervativni
a operacni terapie skoliotické deformity, pravidelna dispenzarizace pacientl a zajisténi kvalitnich
podplrnych pomcek, ¢asny zachyt néstupu progrese kfivky a spravné rozhodnuti o indikaci
vykonu vedouci k trvalé korekci skoliézy a radiologicky i klinicky setrvalému uspokojivému stavu.
Konkrétni podobu potom nabyva péce v individudlnim pfistupu ke kazdému jednotlivému
pacientovi.

Abstract

Spine surgery care in patients with spinal muscular atrophy is a minor, but important part of
a complex interdisciplinary collaboration. Spine surgeon plays a crucial role in the decision about
conservative or surgical therapy of scoliotic deformities, ensures regular medical care of patients
with spinal muscular atrophy, including the access to appropriate orthopedic aid equipment. The
most difficult task is the correct recognition of the onset of scoliotic curve progression and optimal
timing of surgery. The most important role of spine surgeon is high quality surgery resulting in
a permanent correction of scoliotic curve with a satisfactory clinical and radiological state. The
individual care plan is unique for each patient and is provided by highly skilled and specialized
professionals.
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Spondylochirurgickd péce o pacienty se spi- Konzervativni terapie ve smyslu korzeto-

nalni muskularni atrofif (SMA) a vzniklou de-
formitou pétefe je lé¢bou symptomatic-
kou [1]. Pokud hovofime o deformité patere,
mame na mysli skolidzu, pfestoze se jedna
vesmeés o deformity smisené [2]. Diive nebo
pozdéji se u kazdého pacienta se SMA vy-
tvori patologické zakfiveni patefe, zejména
u SMA typu 1 a 2. Prevalence skoliézy u SMA
pacientd je 67 %. Operacni terapie sice nefesi
zakladni onemocnént, ale vede ke zlepsenf
kvality Zivota pacienta se zavaznou choro-
bou [3,4]. Ke kazdému pacientovi pfistupu-
jeme individudlné a rozhodnuti o operaci
je vysledkem mezioborové diskuze a spolu-
prace, posledni slovo ma vzdy pacient ¢i ro-
dice pacienta.

vani je lé¢bou pouze podplrnou. Vzhledem
k primarnimu onemocnéni nevede k zasta-
veni progrese deformity, pomahé prekle-
nout obdobi rlistu pacienta do véku defini-
tivniho opera¢niho vykonu, korekci a zadni
instrumentované spondylodéze. Pfi rychlé
a maligni progresi deformity neni korzet in-
dikovan. Korzetovani obecné nenf pro pa-
cienty s neuromuskuldrnim onemocnénim
doporucovano, protoZe jeho vyhody a vy-
sledky nevyvazuji dlouhodoby diskomfort,
ktery zplUsobuje. Pacienty nebyva korzet
dobre tolerovén, zvlasté pokud maji pokro-
¢ilou deformitu trupu. ZpUsobuje otlaky
a znesnadnuje rozpinani hrudniho kose pfi
ventilaci. Jednim z pozitivnich pfinost uda-

vanych samotnymi pacienty je zlepseni
a udrZeni postury trupu a zlepsenf sedu. Ve
skupiné nejmladsich pacientd do 4.-5. roku
veku, u kterych médme omezené chirurgické
moznosti vzhledem k nezralému skeletu, je
viak korzet jednou z mala terapeutickych
modalit [5].

Operacni terapie pokrocilé deformity pa-
tefe je jedinou lé¢ebnou moznostf, kterd de-
finitivné zamezi jeji progresi a vede k trvalé
korekci. Charakteristickym znakem patefnich
deformit pfi neuromuskularnim onemoc-
nénf je jejich rychld progrese, kterd mize
vést pfi nedostatecné ostrazitosti k bizarnim
kfivkdm. Ke zhorSovani ¢asto dochézi i po
ukon¢enf rlstu, na rozdil od skoliéz idiopa-
tickych. Operacnf terapie je potom velmi
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obtiznd, zatizend vysokym stupném kom-
plikaci, proto je nutné postupovat aktivné
a pfi progresi kfivky nad 20 stupnt v krat-
kém casovém intervalu jiz o korekci uva-
zovat. Mezi nejdlezitéjsi indikacni kritéria
patfi zhorsovani krivky, deformita hrudniku,
kterd mUze vést ke zméné kardiopulmonal-
nich funkci, nestabilni sed a postura, diskom-

fort pacienta, bolest a kosmetické hledisko.
Cilem operacni terapie je maximalni mozna
korekce deformity vedouci ke zlepSenf po-
stury a stability trupu (bez zhorseni neuro-
logického stavu), stabilizaci ventila¢nich pa-
rametr( a zlepseni kvality Zivota. Nedilnou
soucasti operace je perioperacni péce o pa-
cienta. Jednd se o pécifyzickou a psychickou

Obr. 1. Pfedoperacni pfedozadni (A) a boc¢ny (B) snimek patefe, pravostranna skoliéza

s vrcholem T9, 45° dle Cobba.

Fig. 1. Predoperacni pfedozadni (A) a bo¢ny (B) snimek pétefe, pravostranna skoliéza

s vrcholem T9, 45° dle Cobba.

Obr. 2. Predoperacni vysetieni 3D CT celé patefe (A, B).
Fig. 2. Pfedoperacni vysetfeni 3D CT celé patere (A, B).

vedenou osetfujicim neurologem nebo pe-
diatrem ve spoluprdci s ostatnimi odborniky,
jako je pneumolog, fyzioterapeut, anestezio-
log atd. [4,6].

Pred operaci je nutné doplnit komplexni
zobrazovaci vysetfeni patere. Provadime
RTG snimky ve dvou na sebe kolmych pro-
jekcich celé patefe ve stoji, vleZze nebo vsedé
se zachycenim pénve a kycelnich kloub
(obr. 1). Dale dopliiujeme vysetreni CT ve
tfech na sebe kolmych rovindch v tenkych
fezech a 3D rekonstrukce k detailni analyze
deformity, posouzeni stupné rotace a dys-
plazie kostnich struktur (obr. 2). Stejné vy-
Setfeni nasleduje i po operaci (obr. 3, 4). CT
transverzalni fezy jednotlivych obratld ndm
slouzi k peroperacni orientaci pfi zavadéni
fixa¢nich prvkd, kdy hodnotime kazdy jed-
notlivy segment. Postupem lege artis je také
provedeni MR k vylouceni prekazky v pétef-
nim kanalu ¢i jinych patologii michy, napf.
k vyloucenf syndromu fixované michy.

Pacienty s neuromuskuldrni deformitou
patefe si mlzeme rozdélit do tfech véko-
vych skupin podle terapeutickych moznosti,
které médme k dispozici. U nejmladsi vékové
skupiny si musime v obdobi do 4.-5. roku
veku vzhledem k nedostate¢né maturité
skeletu vystacit s korzetoterapif a podpur-
nou fyzioterapii. Do druhé skupiny zafazu-
jeme jedince v obdobi od 4. do 5. roku véku
do ukoncovanf rlstu, tedy zaznamenaného
Risserova znameni stupné 4 a 5. Risserovo
znameni je rentgenové zhodnoceni osifi-
kace apofyzy os ilium. Variabilita tohoto zna-
meni se udava +/- 1 rok. Pro presnéjsi zhod-
noceni ukonceni rlstu je vhodnéjsi RTG
snimek zapésti. U progredujici deformity je
korzet nelcinny a definitivni spondylodéza
jesté nenf vhodnd, nebot by vedla k fixo-
vanému kratkému trupu pfi neukonceném
rlstovém spurtu. Pacienti z této skupiny
jsou indikovani k implantaci systému ros-
toucich ty¢i (growing rods). Jedna se o dis-
trakeéni systémy pro oSetfeni progredujici
deformity vyrobené z titanové slitiny nebo
cobaltchromu (CoCr), které jsou v pravidel-
nych intervalech rozpinany spondylochirur-
gem. Distrakéni systém je umistén obvykle
uprostfed a spojuje dvé protichtidné tyce.
Redistrakce se provadi z malé incize v cel-
kové anestezii. Vyjimku tvofi magneticky
kontrolovany systém, ktery se redistrahuje
externim ovladacem. K dispozici jsou sys-
témy jednotycové, které se fixuji na konka-
vité kfivky, a systémy dvoutycové, implanto-
vané na obou stranach patefe. Ukotveni tyci
je v hornim a dolnim Useku kfivky zajisténo
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transpedikuldrné zavedenymi srouby v jed-
nom nebo dvou pohybovych segmentech.
Tyce se podvlékaji pod kizi, neni nutné pro-
vadét rozsahlé kozni incize. Pokud nejsou
kostni struktury obratle dostate¢né vyvi-
nuté pro implantaci Sroubl, mdzeme pou-
zit rtzné typy hackd. Misto jejich fixace je
variabilni, jednd se o transverzalni vybézky,
obratlové oblouky nebo zebra. U zafixova-
nych segment( doplrujeme spondylodézy,
a to autolognimi, alogennimi nebo artificidl-
nimi kostnimi stépy. Po jejich zhojeni mu-
Zeme pfistoupit k pravidelnym redistrakcim
v intervalu 4-6 mésict [7-10]. Vsichni pa-
cienti s ukon¢enym rdstem, tedy treti vé-
kova skupina, posléze absolvuji definitivni
korekci a zadni instrumentovanou spon-
dylodézu. Operace samotnd se provadi ze
zadniho pfistupu, pacient je napolohovéan
do pronac¢ni polohy. Velmi precizni a obe-
zfetné musi byt vypodlozeni predilekénich
mist k prevenci dekubitd. Incize je vedena
ve stfedni ¢afe. V soucasné dobé je zlatym
standardem zavedeni Sroubu transpediku-
larni segmentalni fixace za pouziti unipla-
narnich Sroubl. Jedna se o typ Sroubu, kde
se hlavicka pohybuje pouze nahoru a doll
a umoznuje maximalni moznou segmen-
taIni derotaci. Od starsich technik, jako Lu-
queho fixace nebo Harringtonova instru-
mentaria, se jiz ustoupilo. Mnozstvi fixa¢nich
prvkd rozhoduje o tom, zda bude pacient
po operaci potfebovat podpdrnou ortézu
na 3—-4 mésice. Pokud nelze pro dysplazii ob-
ratll Srouby zavést, pouzivdme rlizné typy
hackd nebo univerzalnich svorek, které pfi-
tahuji vrchol kfivky textilni paskou k tyci ve-
dené na konkavni strané deformity. K sa-
motné korekci kyfoskoliotické deformity
dochdzi pfi uzamykani pfedem namode-
lovanych tyci do hlavic sroubU a jejich de-
rotaci. Zaroven se skoliézou musime u pa-
cientl chirurgicky fesit obliquitu panve, jejiz
korekce je pro stabilni sed velmi ddlezita. Na
z&vér operace sneseme ostrym nastrojem
spindzni procesy vsech zflzovanych obratld
a provedeme dekortikacilamin. Do takto pfi-
praveného pole vkladdme alogenni kostnf
Stépy. VétSinou zavadime dva odsavné Re-
donovy dreny a uzavirdme ranu po vrstvach.
V soucasné dobé se snazime minimalizo-
vat krevnf ztrdtu béhem operace uz od za-
¢atku operace a vétsina pacientl proto ne-
vyzaduje podani krevnich derivatd [11-13].
Béhem operace provadime intraoperacni
neuromonitoraci, sledujeme motorické evo-
kované potencidly a kontinualné zazname-
nadvame EMG jako prevenci neurologického

Obr. 3. Pooperacni pfedozadni (A) a bo¢ny (B) snimek pétefe, po korekci redukce kfivky

na 18° dle Cobba.

Fig. 3. Pooperac¢ni pfedozadni (A) a bo¢ny (B) snimek patefe, po korekci redukce kfivky

na 18° dle Cobba.

Obr. 4. Pooperacni vysetfeni 3D CT celé patefe (A, B).
Fig. 4. Pooperacni vysetieni 3D CT celé patere (A, B).
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Obr. 5. Pooperacni sagitélni CT rekon-
strukce v medidlni roviné s patrnou pro-
hojenou dorzalni kostni dézou.

Fig. 5. Pooperacni sagitélni CT rekon-
strukce v medialni roviné s patrnou pro-
hojenou dorzalni kostni dézou.

postizeni. Zavedeni sroubl si béhem ope-
race kontrolujeme vysetfenim CT. Dorzalni
instrumentovanou spondylodézu jsme pro-
vedli na nasi klinice u tfech pacientld muz-
ského pohlavi s diagndzou SMA 1. a 2. typu.
Primeérny vek v dobé operace byl 11,3 roky,
operacni ¢as 217 min, krevn{ ztrata 567 ml.
Rozsah korekce se pohyboval od segmentd
T3/T5do L5/ 51/ osilium. Ke kostni fuzi jsme
pouzili alogenni kostni stépy. V ¢asném po-
operac¢nim obdobf jsme fesili jednu kompli-
kaci, a to povrchovou dehiscenci rany v roz-
sahu 5 cm, kterd si vyZadala operacnf revizi.
Jinak byl pooperacni pribéh u viech ope-
rant bez komplikaci. U viech pacientd jsme
na kontrolnim vysetfeni CT 4 mésice od ope-
race zjistili formovanou solidni kostni dézu
v celé délce instrumentace (obr. 5).

Po schvaleni intrathekdlné podavaného
léku Spinraza (Biogen, Baar, Svycarsko) v Ev-
ropé v kvétnu 2017 vzesel od indikujiciho
détského neurologa pozadavek k vytvoreni
aplika¢nfho okna v jiz vytvofené dorzalni

Obr. 6. Laminotomie pod Urovni L2 v rozsahu 1 x 2 cm s pooperacni aplikaci Spinrazy.
Fig. 6. Laminotomie pod trovni L2 v rozsahu 1 x 2 cm s pooperacni aplikaci Spinrazy.

kostni déze po operaci skolidzy tak, aby mohl
radiolog 1ék bezpecné aplikovat pod kont-
rolou CT. Jako nejefektivnéjsi se ndm osvéd-
¢ilo vyfrézovani otvoru 1 x 2cm pod Urovni
L2 mezi ty¢emi fixdtoru (obr. 6). Otvor kry-
jeme tukovym polstaifem jako prevenci kost-
niho pferdstani. Shodny postup jsme nalezli
i v publikovanych pracich vénuijicich se této
problematice [14]. Tento vykon jsme proza-
tim provedli u ¢tyfech pacientl, délka ope-
race byla do 30 min. Primérny vék pacienta
byl 12,4 roku. Ve viech pfipadech operace
probéhla bez komplikaci. Podani Spinrazy
Ize zahajit prakticky ihned, v jednom pfipadé
jsme dokonce aplikaci provedli peroperacné.
Pacientlim, ktefi nemohou podstoupit pro-
ceduru laminotomie nebo aplikaci v podobé
lumbalni punkce, jsou k dispozici alterna-
tivni cesty intrathekalnf aplikace, jako je napf.
transforaminalni pfistup [15].
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