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Spondylochirurgická péče o pacienty se SMA

The role of spine surgery in the care of SMA patients

Souhrn
Spondylochirurgická péče o pacienty se spinální muskulární atrofií je malou, ale podstatnou 

součástí složitého mechanizmu mezioborové spolupráce. Jejím předmětem je konzervativní 

a operační terapie skoliotické deformity, pravidelná dispenzarizace pacientů a zajištění kvalitních 

podpůrných pomůcek, časný záchyt nástupu progrese křivky a správné rozhodnutí o indikaci 

k operaci. Nejdůležitější složkou spondylochirurgické péče je samotné provedení operačního 

výkonu vedoucí k trvalé korekci skoliózy a radiologicky i klinicky setrvalému uspokojivému stavu. 

Konkrétní podobu potom nabývá péče v individuálním přístupu ke každému 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 diffi  cult 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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Spondylochirurgická péče o pacienty se spi-

nální muskulární atrofií (SMA) a vzniklou de-

formitou páteře je léčbou symptomatic-

kou [1]. Pokud hovoříme o deformitě páteře, 

máme na mysli skoliózu, přestože se jedná 

vesměs o deformity smíšené [2]. Dříve nebo 

později se u každého pacienta se SMA vy-

tvoří patologické zakřivení páteře, zejména 

u SMA typu 1 a 2. Prevalence skoliózy u SMA 

pacientů je 67 %. Operační terapie sice neřeší 

základní onemocnění, ale vede ke zlepšení 

kvality života pacienta se závažnou choro-

bou [3,4]. Ke každému pacientovi přistupu-

jeme individuálně a rozhodnutí o operaci 

je výsledkem mezioborové diskuze a spolu-

práce, poslední slovo má vždy pacient či ro-

diče pacienta.  

Konzervativní terapie ve smyslu korzeto-

vání je léčbou pouze podpůrnou. Vzhledem 

k primárnímu onemocnění nevede k zasta-

vení progrese deformity, pomáhá překle-

nout období růstu pacienta do věku defi ni-

tivního operačního výkonu, korekci a zadní 

instrumentované spondylodéze. Při rychlé 

a maligní progresi deformity není korzet in-

dikován. Korzetování obecně není pro pa-

cienty s neuromuskulárním onemocněním 

doporučováno, protože jeho výhody a vý-

sledky nevyvažují dlouhodobý diskomfort, 

který způsobuje. Pacienty nebývá korzet 

dobře tolerován, zvláště pokud mají pokro-

čilou deformitu trupu. Způsobuje otlaky 

a znesnadňuje rozpínání hrudního koše při 

ventilaci. Jedním z pozitivních přínosů udá-

vaných samotnými pacienty je zlepšení 

a udržení postury trupu a zlepšení sedu. Ve 

skupině nejmladších pacientů do 4.–5. roku 

věku, u kterých máme omezené chirurgické 

možnosti vzhledem k nezralému skeletu, je 

však korzet jednou z mála terapeutických 

modalit [5].

Operační terapie pokročilé deformity pá-

teře je jedinou léčebnou možností, která de-

fi nitivně zamezí její progresi a vede k trvalé 

korekci. Charakteristickým znakem páteřních 

deformit při neuromuskulárním onemoc-

nění je jejich rychlá progrese, která může 

vést při nedostatečné ostražitosti k bizarním 

křivkám. Ke zhoršování často dochází i po 

ukončení růstu, na rozdíl od skolióz idiopa-

tických. Operační terapie je potom velmi 
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obtížná, zatížená vysokým stupněm kom-

plikací, proto je nutné postupovat aktivně 

a při progresi křivky nad 20 stupňů v krát-

kém časovém intervalu již o korekci uva-

žovat. Mezi nejdůležitější indikační kritéria 

patří zhoršování křivky, deformita hrudníku, 

která může vést ke změně kardiopulmonál-

ních funkcí, nestabilní sed a postura, diskom-

fort pacienta, bolest a kosmetické hledisko. 

Cílem operační terapie je maximální možná 

korekce deformity vedoucí ke zlepšení po-

stury a stability trupu (bez zhoršení neuro-

logického stavu), stabilizaci ventilačních pa-

rametrů a zlepšení kvality života.  Nedílnou 

součástí operace je perioperační péče o pa-

cienta. Jedná se o péči fyzickou a psychickou 

vedenou ošetřujícím neurologem nebo pe-

diatrem ve spolupráci s ostatními odborníky, 

jako je pneumolog, fyzioterapeut, anestezio-

log atd. [4,6].

Před operací je nutné doplnit komplexní 

zobrazovací vyšetření páteře. Provádíme 

RTG snímky ve dvou na sebe kolmých pro-

jekcích celé páteře ve stoji, vleže nebo vsedě 

se zachycením pánve a kyčelních kloubů 

(obr. 1). Dále doplňujeme vyšetření CT ve 

třech na sebe kolmých rovinách v tenkých 

řezech a 3D rekonstrukce k detailní analýze 

deformity, posouzení stupně rotace a dys-

plázie kostních struktur (obr. 2). Stejné vy-

šetření následuje i po operaci (obr. 3, 4). CT 

transverzální řezy jednotlivých obratlů nám 

slouží k peroperační orientaci při zavádění 

fi xačních prvků, kdy hodnotíme každý jed-

notlivý segment. Postupem lege artis je také 

provedení MR k vyloučení překážky v páteř-

ním kanálu či jiných patologií míchy, např. 

k vyloučení syndromu fi xované míchy.

Pacienty s neuromuskulární deformitou 

páteře si můžeme rozdělit do třech věko-

vých skupin podle terapeutických možností, 

které máme k dispozici. U nejmladší věkové 

skupiny si musíme v období do 4.–5. roku 

věku vzhledem k nedostatečné maturitě 

skeletu vystačit s korzetoterapií a podpůr-

nou fyzioterapií. Do druhé skupiny zařazu-

jeme jedince v období od 4. do 5. roku věku 

do ukončování růstu, tedy zaznamenaného 

Risserova znamení stupně 4 a 5.  Risserovo 

znamení je rentgenové zhodnocení osifi-

kace apofýzy os ilium. Variabilita tohoto zna-

mení se udává +/ – 1 rok. Pro přesnější zhod-

nocení ukončení růstu je vhodnější RTG 

snímek zápěstí. U progredující deformity je 

korzet neúčinný a defi nitivní spondylodéza 

ještě není vhodná, neboť by vedla k fi xo-

vanému krátkému trupu při neukončeném 

růstovém spurtu. Pacienti z této skupiny 

jsou indikováni k implantaci systému ros-

toucích tyčí (growing rods). Jedná se o dis-

trakční systémy pro ošetření progredující 

deformity vyrobené z titanové slitiny nebo 

cobaltchromu (CoCr), které jsou v pravidel-

ných intervalech rozpínány spondylochirur-

gem. Distrakční systém je umístěn obvykle 

uprostřed a spojuje dvě protichůdné tyče. 

Redistrakce se provádí z malé incize v cel-

kové anestezii. Výjimku tvoří magneticky 

kontrolovaný systém, který se redistrahuje 

externím ovladačem.  K dispozici jsou sys-

témy jednotyčové, které se fi xují na konka-

vitě křivky, a systémy dvoutyčové, implanto-

vané na obou stranách páteře. Ukotvení tyčí 

je v horním a dolním úseku křivky zajištěno 

Obr. 1. Předoperační předozadní (A) a bočný (B) snímek páteře, pravostranná skolióza 
s vrcholem T9, 45° dle Cobba.
Fig. 1. Předoperační předozadní (A) a bočný (B) snímek páteře, pravostranná skolióza 
s vrcholem T9, 45° dle Cobba.

A B

Obr. 2. Předoperační vyšetření 3D CT celé páteře (A, B).
Fig. 2. Předoperační vyšetření 3D CT celé páteře (A, B).

A B
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transpedikulárně zavedenými šrouby v jed-

nom nebo dvou pohybových segmentech. 

Tyče se podvlékají pod kůží, není nutné pro-

vádět rozsáhlé kožní incize. Pokud nejsou 

kostní struktury obratle dostatečně vyvi-

nuté pro implantaci šroubů, můžeme pou-

žít různé typy háčků. Místo jejich fi xace je 

variabilní, jedná se o transverzální výběžky, 

obratlové oblouky nebo žebra. U zafi xova-

ných segmentů doplňujeme spondylodézu, 

a to autologními, alogenními nebo artifi ciál-

ními kostními štěpy. Po jejich zhojení mů-

žeme přistoupit k pravidelným redistrakcím 

v intervalu 4–6 měsíců [7–10]. Všichni pa-

cienti s ukončeným růstem, tedy třetí vě-

ková skupina, posléze absolvují defi nitivní 

korekci a zadní instrumentovanou spon-

dylodézu. Operace samotná se provádí ze 

zadního přístupu, pacient je napolohován 

do pronační polohy. Velmi precizní a obe-

zřetné musí být vypodložení predilekčních 

míst k prevenci dekubitů. Incize je vedena 

ve střední čáře. V současné době je zlatým 

standardem zavedení šroubu transpediku-

lární segmentální fi xace za použití unipla-

nárních šroubů. Jedná se o typ šroubu, kde 

se hlavička pohybuje pouze nahoru a dolů 

a umožňuje maximální možnou segmen-

tální derotaci. Od starších technik, jako Lu-

queho fixace nebo Harringtonova instru-

mentária, se již ustoupilo. Množství fi xačních 

prvků rozhoduje o tom, zda bude pacient 

po operaci potřebovat podpůrnou ortézu 

na 3–4 měsíce. Pokud nelze pro dysplázii ob-

ratlů šrouby zavést, používáme různé typy 

háčků nebo univerzálních svorek, které při-

tahují vrchol křivky textilní páskou k tyči ve-

dené na konkávní straně deformity. K sa-

motné korekci kyfoskoliotické deformity 

dochází při uzamykání předem namode-

lovaných tyčí do hlavic šroubů a jejich de-

rotaci. Zároveň se skoliózou musíme u pa-

cientů chirurgicky řešit obliquitu pánve, jejíž 

korekce je pro stabilní sed velmi důležitá. Na 

závěr operace sneseme ostrým nástrojem 

spinózní procesy všech zfúzovaných obratlů 

a provedeme dekortikaci lamin. Do takto při-

praveného pole vkládáme alogenní kostní 

štěpy. Většinou zavádíme dva odsavné Re-

donovy dreny a uzavíráme ránu po vrstvách. 

V současné době se snažíme minimalizo-

vat krevní ztrátu během operace už od za-

čátku operace a většina pacientů proto ne-

vyžaduje podání krevních derivátů [11–13]. 

Během operace provádíme intraoperační 

neuromonitoraci, sledujeme motorické evo-

kované potenciály a kontinuálně zazname-

náváme EMG jako prevenci neurologického 

Obr. 4. Pooperační vyšetření 3D CT celé páteře (A, B).
Fig. 4. Pooperační vyšetření 3D CT celé páteře (A, B).

A B

Obr. 3. Pooperační předozadní (A) a bočný (B) snímek páteře, po korekci redukce křivky 
na 18° dle Cobba.
Fig. 3. Pooperační předozadní (A) a bočný (B) snímek páteře, po korekci redukce křivky 
na 18° dle Cobba.

A B
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postižení. Zavedení šroubů si během ope-

race kontrolujeme vyšetřením CT. Dorzální 

instrumentovanou spondylodézu jsme pro-

vedli na naší klinice u třech pacientů muž-

ského pohlaví s dia gnózou SMA 1. a 2. typu. 

Průměrný věk v době operace byl 11,3 roku, 

operační čas 217 min, krevní ztráta 567 ml. 

Rozsah korekce se pohyboval od segmentů 

T3/ T5 do L5 /  S1 /  os ilium. Ke kostní fúzi jsme 

použili alogenní kostní štěpy. V časném po-

operačním období jsme řešili jednu kompli-

kaci, a to povrchovou dehiscenci rány v roz-

sahu 5 cm, která si vyžádala operační revizi. 

Jinak byl pooperační průběh u všech ope-

rantů bez komplikací. U všech pacientů jsme 

na kontrolním vyšetření CT 4 měsíce od ope-

race zjistili formovanou solidní kostní dézu 

v celé délce instrumentace (obr. 5).

Po schválení intrathekálně podávaného 

léku Spinraza (Biogen, Baar, Švýcarsko) v Ev-

ropě v květnu 2017 vzešel od indikujícího 

dětského neurologa požadavek k vytvoření 

aplikačního okna v již vytvořené dorzální 

kostní déze po operaci skoliózy tak, aby mohl 

radiolog lék bezpečně aplikovat pod kont-

rolou CT. Jako nejefektivnější se nám osvěd-

čilo vyfrézování otvoru 1 × 2 cm pod úrovní 

L2 mezi tyčemi fi xátoru (obr. 6). Otvor kry-

jeme tukovým polštářem jako prevenci kost-

ního přerůstání. Shodný postup jsme nalezli 

i v publikovaných pracích věnujících se této 

problematice [14]. Tento výkon jsme proza-

tím provedli u čtyřech pacientů, délka ope-

race byla do 30 min. Průměrný věk pacienta 

byl 12,4 roku. Ve všech případech operace 

proběhla bez komplikací. Podání Spinrazy 

lze zahájit prakticky ihned, v jednom případě 

jsme dokonce aplikaci provedli peroperačně. 

Pacientům, kteří nemohou podstoupit pro-

ceduru laminotomie nebo aplikaci v podobě 

lumbální punkce, jsou k dispozici alterna-

tivní cesty intrathekální aplikace, jako je např. 

transforaminální přístup [15].
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Obr. 5. Pooperační sagitální CT rekon-
strukce v mediální rovině s patrnou pro-
hojenou dorzální kostní dézou.
Fig. 5. Pooperační sagitální CT rekon-
strukce v mediální rovině s patrnou pro-
hojenou dorzální kostní dézou.

Obr. 6. Laminotomie pod úrovní L2 v rozsahu 1 × 2 cm s pooperační aplikací Spinrazy.
Fig. 6. Laminotomie pod úrovní L2 v rozsahu 1 × 2 cm s pooperační aplikací Spinrazy.
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