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Abstrakt:

Nazev prace: Stav pacientd s diagnézou spina bifida cystica s myelomeningokélou a

nasledna rehabilitaéni intervence

Cil prace: Spina bifida (rozstép patefe) je vrozeny defekt zplisobeny nesplynutim
embryonélnich polovin obratlovych oblouki. Spina bifida se fadi do skupiny vrozenych
vyvojovych vad centralniho nervového systému, které se projevuji anomaliemi nervové
tkdn€ a kostnimi zm&nami patefe. JelikoZ v Eeské literatufe neni k dispozici publikace
vénovana této diagndze, je cilem prvni €asti této prace na zakladé poznatkl &eskych a
hlavn€ zahrani¢nich odbornikli, ucelené pfedstavit problematiku tykajici se rozstépu
patefe, zejména pak jeho cystické podoby. Ve druhé &asti této prace, na zakladé 3
ptipadovych studii pacienti spostnatdlni diagnézou spina Dbifida cystica
s myelomeningokélou, bylo cilem porovnat jejich dosavadni rehabilitaéni 16¢bu a zjistit,
zdali existovaly rozdily v prib&hu rehabilitace vzhledem k rozdilné vySce léze

myelomeningokély, dostupnosti a kvalifikovanosti rehabilitaéni péce.

Metoda FeSeni: Zpracovani ziskanych informaci z dostupnych publikaci odborné &eské a
zahraniéni literatury vztahujici se k diagnéze spina bifida a vyhleddni 3 pacientii
s diagnézou spina bifida cystica, typ myelomeningokéla, na kterych byla aplikovana
fyzioterapeutickd intervence. Ke zpracovani vysledki byla pouZita metoda vzijemného
kritického porovnani dosavadni rehabilitadni 1é¢by pacienti s rozdilnou vy¥kou léze

myelomeningokély doplnéné kineziologickymi rozbory pacientt ¢.1,2 a 3.

Vysledky:. Vysledky oziejmuji, Ze dosavadni rehabilitaéni 1é¢ba nebyla zavisla na vysce

1éze, a naopak, Ze byla zavisla na dostupnosti a kvalifikaci rehabilitaéni péce.

Klitova slova: spina bifida, myelomeningokéla, hydrocefalus, kyselina listova, 1é¢ebna

rehabilitace



Abstract:

Name of the diploma thesis: Condition of patients with the diagnosis of spina bifida

cystica with myelomeningocele and subsequent rehabilitation intervention

Goal of the work: Spina bifida (cleft spine) is a congenital defect resulting from failure of
fusion of embryologic halves of vertebral arches. Spina bifida belongs to the group of
congenital abnormalities of the central nervous system, which manifest themselves through
neural tissue anomalies and bony changes of the spine. Since there is not a single Czech
publication dedicated to the diagnosis of spina bifida, the first goal of this diploma thesis
was to thoroughly describe the diagnosis of spina bifida, with special emphasis on cystical
spina bifida, and to introduce opinions of the Czech and mainly international experts on
this issue. In the second part of this diploma thesis, based on a case study of three patients
with the diagnosis of congenital spina bifida cystica with myelomeningocele, the goal was
to compare the historically, as well as currently applied rehabilitation treatment of these
patients and to confirm that the rehabilitation procedures differed, depending on the height
of the lesion and the availability of qualified rehabilitation care.

Solution method: To process the gathered information about spina bifida from specialized
Czech and international literature. To find and thoroughly introduce in case studies three
patients with spina bifida cystica with myelomeningocele, on which physiotherapeutic
intervention has been applied, and to critically assess the applied rehabilitation treatment.
The method of comparison of existing physiotherapeutic intervention, kinesiologic analysis
and the problems of patients with differing height of the lesion has been used to obtain the
results.

Results: These results suggest that the applied rehabilitation treatment has not been
dependent on the height of the lesion of myelomeningocele and at the same time has

significantly depended on the availability and competence of the rehabilitation care.

Key words: Spina bifida, myelomeningocele, hydrocephalus, folic acid, rehabilitation

treatment
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1. Uvod

Nézev spina bifida (roz$t€p pétefe) oznaduje poruchu splynuti embryonalnich
polovin obratlového oblouku ve stfedni ¢afe. Je to vrozend vada, ktera se fadi do skupiny
vrozenych vyvojovych vad neurélni trubice, a kterd vznika v prvnich 28 dnech t&hotenstvi,
tedy jeSt€ v dobg, kdy matky &asto nevédi, Ze jsou t€¢hotné. I kdyZ se pocet pacientd
narozenych s roz§tépem patefe vyrazné sniZil diky prenatélni diagnostice a preventivnimu
uZivani kyseliny listové u rizikovych t&€hotenstvi, stile jsou defekty neurdlni trubice po
vrozenych srdenich vadich druhou nejéast&j$i vrozenou vyvojovou vadou v Ceské
republice (UZIS, 2008).

Nervova soustava se u €lovéka vyviji jako jedna z prvnich. Neurdlni ploténka tvofi
zdklad nervové soustavy a podili se na vzniku neurdlni trubice. Vét§ina vrozenych
anomélif michy je vysledkem poruchy uzavirini neurdlni trubice, kterd se vytvafi ve
¢tvrtém tydnu te€hotenstvi. Defekty neurdlni trubice se ale tykaji i tkdni obklopujicich
michu, obratlovych oblouki, svald a kiZe. Roz§tép pétete vznikd v disledku defektu
splynuti obratlovych obloukd a dle rozsahu postizeni se rozdéluje na uzavienou a
otevienou formu. Pfi€iny tohoto nespravného vyvoje nejsou jesté znamy, ale ma se za to,
Ze souvisi s genetickymi faktory i s Zivotnim prostfedim. Nedostatek kyseliny listové pfed
t¢hotenstvim a v jeho ranych fazich téZ miZe ovlivnit rozvoj poruch nervové trubice
véetné rozit€pu patefe. K zdkladnimu onemocnéni roz$tépu patefe se velmi casto
pfidruzuje i porucha cirkulace mozkomi$niho moku a tim vznikajici hydrocephalus, ktery
miize utlakem zpisobit zdvazné poSkozeni mozku. Vé&t§ina postiZenych lidi s roz§tépem
pétefe a hydrocephalem se ocitne na voziku, i kdyZ mohou i n&kolik let chodit.

Spina bifida a hydrocephalus jsou postiZenimi na cely Zivot a projevuji se
anomaliemi nervové tkané a kostnimi zm&nami patefe. Takto postiZeni lidé budou po cely
Zivot potfebovat Sirokou 1é¢bu ke zmirnéni disledki tohoto postiZeni a zlepSeni kvality
Zivota. PéCe o tyto pacienty je Siroce dispenzarni a spadd do pole plisobnosti neurologa,
neurochirurga, pediatra, ortopeda, urologa, psychologa, ortotika, fyzioterapeuta,
ergoterapeuta, aZ po socialniho pracovnika.

JelikoZ defekty neurdlni trubice vCetné rozstépu péitefe jsou i pfes sviij klesajici
vyskyt stile druhou nejéast&j$i vrozenou vyvojovou vadou a vysokd mira postiZeni
implikuje nutnost celoZivotni rehabilitaéni péée, rozhodla jsem se ve své diplomové praci

touto problematikou bliZe zabyvat. V prvni &asti prace reSer§n€ zpracovavam problematiku



vrozenych vyvojovych vad neurdlni trubice, obzvla$t¢ nejéast&j$i manifestni formu
roz§tépu patefe (spina bifida cystica s myelomeningokélou) s vyuZitim nejnovéjsich
poznatki z Eeské a obzvlasté pak zahrani¢ni odborné literatury.

Pro ilustraci pestrosti a zavaZnosti klinickych obrazii pacientli postiZzenych
cystickym rozStépem patefe se druhd (specidlni) &ast price zabyva podrobnym
anamnestickym popisem t# pFipadovych studii pacientli se shodnou diagnézou spina bifida
cystica s myelomeningokélou. Na téchto pacientech byla od narozeni aplikovana
fyzioterapeutickd intervence, jejiZz rozsah a miru Uspé$nosti se ve své diplomové préci

pokousim zhodnotit.



2.

3.

Cil prace

. ziskani a zpracovani co nejvice moZnych dostupnych informaci z Seské a zahraniéni

literatury tykajicich se problematiky spiny bifidy v embryogenezi, etiologii, patogenezi,
symptomatologii, diagnostickych metodach, prevenci a nejnovéjsi terapeutické pkistupy,

a to jak chirurgické, rehabilita¢ni, tak i socidlni,

. porovnani prib¢hu dosavadni rehabilitatni intervence ve tfech kazuistickych studiich

pacientli s vrozenou myelomeningokélou a s rozdilnou vy$kou 1éze myelomeningokély,

. ov&feni rozdili v rehabilitaéni intervenci u vy$e zminénych pacienti v zavislosti na

vysce léze myelomeningokély a dostupnosti a kvalifikovanosti rehabilita¢ni 1é¢by.

Hypotézy

. pfi studiu dostupnych materidli tykajicich se spiny bifidy a vzhledem k ¢ast&j§imu

preZivani pacientd do dospélosti pfedpokladdm v literatufe rozdilné ndzory na optimalni

1é¢bu tohoto postiZeni,

. pfedpokladam, Ze prib&h 1é¢ebné rehabilitace se bude u pacientd lisit v zavislosti na

rozdilné vysce 1éze myelomeningokély,

. predpokladam, 7e u pacientl s vrozenou myelomeningokélou byla aplikovana

rehabilitaéni intervence jiZ od narozeni, kterA vSak byla rozdilnd v zavislosti na

dostupnosti a kvalifikaci rehabilitani 1é€by.
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4. Teoreticka cast

4.1 Anatomie pateiniho kanalu (canalis vertebralis) a fixacnich
komponent

Pateini kanal je tvofen sloupcem obratlt uloZenych nad sebou, jimiZ prochazi
medulla oblongata, patefni micha, a jeji miSni obaly. Pateini kandl vytvafeji foramina
intervertebralia viech obratli spoleéné se zadnimi obvody meziobratlovych desti¢ek a vazy

mezi obratlovymi tély a oblouky.

Obrdzek 1: Schematicky model pdterniho kandlu s tvrdou plenou misni a s ohrani¢enim
meziobratlového otvoru; pohled zleva shora zezadu, pFicné vybézky odstranény
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Zdroj: Cihdk, 2001

4.1.1 Anatomie obratle

Kazdy obratel je zdkladnim stavebnim prvkem nosné komponenty patefe a sklada se z:
- téla obratle (corpus vertebrae)
- oblouku obratle (arcus vertebrae)

- akloubnich vyb&Zzkl (processus vertebrae)
Tvar vSech obratlii je u novorozence skoro stejny, ale s postupnym vyvojem

nastava rozliSeni na obratle typu kréniho (C1-C7), hrudniho (Th1-Th12) a bederniho (L1-
L5). Kfizové obratle sristaji v dosp&losti v jednu kost kiiZovou (S1-S5), obratle kostréni
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v kostr&! (Col—-Co5). V dospglosti se pate¥, columna vertebralis, u 95% zdravé populace
skladd ze 23 meziobratlovych destidek®> a 24 pohybovych segmentdi, kdy posledni
pohybovy segment je mezi 5. bedernim a 1. k¥{Zovym obratlem (DYLEVSKY aj., 2000).

Corpus vertebrae: je kratka cylindrické kost vypln€na spongiosou s éervenou kostni dfeni.
T¢lo obratle je uloZené vpfedu obratle a ma hlavné nosnou funkci Mé tenkou kompaktu na
boénich plochéch a silngjsi deskovitou kompaktu na styénych plochdch. Mezi jednotlivymi
t€ly se nachdzi meziobratlové desticky, disci intervertebralis, které jsou tvofeny vazivovou
chrupavkou. Téla krénich obratld (s vyjimkou C1) jsou tzka a v sagitdlni roviné sedlové
promacknuta. T€la hrudnich obratlli jsou vysokd a v pfedozadni rovin€ dosti hluboka. Té€la
bedernich obratli jsou velmi vysokd a paty bederni obratel je vpfedu vy3si nez vzadu.
Pfechod mezi L5 a kiiZovou kosti tvofi zalomené pfedhiifi, promontorium.

Arcus vertebrae: je uloZen vzadni Césti obratle a jeho hlavni funkci je ochrana michy.
Oblouk obratle za¢ind ziuZenou ploténkou (pediklem) a pokracuje obloukovitou kosténou
lamelou ohraniéujici pateini kanal. Spojenim oblouku a téla obratle vznika obratlovy otvor,
foramen vertebrale. Meziobratlové otvory, foramina intervertebralia, kudy vystupuji mi$ni
nervy, jsou obkrouzeny dolni incisurou vy§§iho obratle, zepfedu meziobratlovou desti¢kou,
zezadu kloubnimi vyb&Zky sousednich obratld a horni incisurou niZ$iho obratle.

Processus vertebrae: jsou pripojeny k oblouku obratle a patfi sem processus articulares,
transversi a spinosus. Kloubni vyb&Zky, processus articulares superiores et inferiores jsou
parové a zaCinaji t€sn¢ za pediklem oblouku. Dva horni vybéZky spojuji obratel
s pfedchozim hornim obratlem, a dva dolni vyb&Zzky artikuluji s vyb&€Zky dolniho obratle.
Pii¢né vybézky, processus transversi, jsou téZ parové a odstupuji od obloukd zevné.

Trnovy vybézek, processus spinosus, je neparovy a odstupuje dozadu.

4.1.2 Fixacni ligamenta patefe

Nosné komponenty pohybovych segmentil patefe jsou fixovany vazy a svaly. Dle
anatomického uspofadani délime ligamenta (vazy) pétefe na kratkd a dlouha. Kratka
spojuji oblouky a vyb&zky sousednich obratli, dlouhd spojuji podélné prakticky celou
patet (DYLEVSKY aj., 2000).

! Kostr je malé kost, na niZ lze rozezn4vat zaklady &ty¥ a Sesti srostlych obratlii kostrénich.

2 Prvni meziobratlov4 desti¢ka je a% mezi C2 a C3, proto je jich o jednu mén& neZ pohybovych segmentti.
Meziobratlové desti¢ky jsou chrupavgité utvary spojujici sousedici plochy obratlovych t&] a spoledné
s cévnim systémem patefe tvoifi hydrodynamické komponenty pétefe.
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Krdtké vazy:

Ligamenta flava: spojuji oblouky obratldi, dopliiuji pateini kandl po zadni stén€ a jsou
z elastického vaziva Zlutého zbarveni. Tyto vazy stabilizuji pohybové segmenty pétefe pfi
anteflexi (pfedklonu), kdy se napinaji a svoji pruZnosti umoZiiuji opétny névrat segmentu
do pivodni polohy.

Ligamenta intertransversaria: spojuji pFi¢né vyb&zky a nejsiln€jsi jsou v bedernim tseku.
Vazy limituji rozsah pfedklonu (flexe) a uklont (lateroflexe) patefe na kontralateralni
stran€.

Ligamenta interspinalia: spojuji trnové vybéZzky, jsou z nepruzného, pevného vaziva a
omezuji rozvirani obratlovych trndi pii pfedklonu patefe

Ligamentum supraspinale: je silny vazivovy pruh, ktery spojuje hroty processi spinosi od
C7 po sacrum. Je 8ir$i a siln&j$i v bederni oblasti, kde t&€sn& navazuje na fascie, ackoliv je
jen lehce uchycen ke processi spinosi v oblasti L3-L5 (STANDRING, 2005).

Diouhé vazy:

Ligamentum longitudinale anterius: spojuje obratlova téla po pfedni stran€ patefe od
pfedniho oblouku atlasu aZ na kost kfiZzovou, kde pokracuje jako lig. sacrococcygeum ant.
Lig. longitudinale ant. zpeviiuje celou patef a napina se pfi retroflexi (zaklonu), ¢imZ brani
ventrdlnimu vysunuti meziobratlové desticky.

Ligamentum longitudinale posterius: spojuje obratlova téla po jejich zadni plo$e, po pfedni
sténé péatefnitho kanalu, od kosti tylni aZ na kost k¥iZovou, kde pokraduje jako lig.
sacrococcygeum post. profundus et superficiale. Napina se pfi anteflexi (pfedklonu) a brani
vysunuti meziobratlové desti¢ky do patefniho kanélu.

Obrdzek 2: Sagitdini Fez pdtefniho kandlu v horni bederni oblasti
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4.1.3 Anatomie hibetni michy (medulla spinalis)

Medulla spinalis (hibetni micha) je ventrodorzalné oplostély véalcovy provazec
nervové tkan&. Mezi nejdileZitéj§i funkce michy patfi senzitivni a motorické zasobeni
celého téla od krkl dold, zabezpedeni pfevodnich drah pro signdly mezi télem a mozkem a
je hlavnim centrem pro reflexy. Délka hibetni michy se pohybuje mezi 4050 cm, §itka
mezi 10-13 mm a vdha mezi 30-35g. Je uloZena v patefnim kanalu a v obalech centralniho
nervstva: dura mater spinalis, arachnoidea a pia mater spinalis, které ji chrini. Zagatek
michy a jeji rozhrani s mozkovym kmenem udéva vystup prvniho kréniho nervu (C1) mezi
kosti tylni a atlasem v misté kiizeni pyramidové drahy zvaném decussatio pyramidum.
Zactéatek michy kranidlné pokraCuje v prodlouZenou michu, medulla oblongata, kter4 je jiz
soudasti mozkového kmene (CIHAK, 2004).

Micha je krat$i neZ péateini kanal a jeji kaudélni konec, conus medullaris, dosahuje
u muZe do vySe meziobratlové ploténky mezi obratli L1 a L2, u Zeny do vySe obratlového
t&la L2° (DYLEVSKY aj., 2000). Na conus medullaris navazuje tenky provazec, filum
terminale, ktery asi po 20 cm ve vy$i obratle S2 sriista s dura mater a s periostem.

Filum terminale je vldkno tvofené neuroglii a vazivem mékké pleny misni a svym
ukotvenim ke kostréi udrZzuje michu na svém mist&, takze nedochézi k jejim néaraziim pfi
pohybech téla. Navic je micha upevnéna ke kost€énému obalu péatetniho kanalu po celé
délce pomoci vyb&éZzkii omoze€nice, viz niZe, které jsou nazyvany ligamenta denticulata,
neboli zoubkované vazy (MARIEB et al., 2005). Kaudalné od conus medullaris patefni
kanél obsahuje dlouhé kofeny lumbalnich a sakralnich nervii nazyvanych cauda equina.*
Tyto kotfeny sestupuji v durdlnim vaku az do mista vystupu z pateiniho kanalu.

Micha ma 2 patrné vietenovita roziifeni v kréni oblasti (intumescentia cervicalis,
C3-Th2) a bederni oblasti (intumescentia lumbalis, Th10-L2), odkud vystupuji motorické
a senzitivni nervy zésobujici horni a dolni kongetiny (DYLEVSKY aj., 2000).

Pfi vystupu z foramen intervertebrale se zadni a pfedni nerv spoji a vznika misni
nerv, nervus spinalis. Z funkéniho hlediska jsou pfedni koieny motorické a zadni

senzitivni, a proto pfi poranéni misnich nervii nachdzime jak motorické postiZeni, tak

* V embryonélnim obdobi m4 micha stejnou délku jako pateini kanél, od 4. mésice roste pétef a pateini kanal
rychleji nez micha a micha se tedy relativné zkracuje. U novorozence dosahuje kaudélni konec michy do
vye obratlového téla L3, ale v priib&hu détstvi ziskdva micha stejnou pozici jako mé v dospé&losti.

* Cauda equina, v pekladu koiisky ohon, je ozna&eni pro terminalni usek michy a pilehlych mi¥nich kofend.
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senzitivni postizeni. Celkové m4 micha 31 pard miSnich nervii a mi%nich segmenti.’
Z toho je:

- 8 krénich segmenti (C1-C8)®

- 12 hrudnich segmentd (Th1-Th12)

- 5 bedernich segmenti (L.1-L5)

- 5 kifzovych segmentti (S1-S5)

- 1-3 kostréni segmenty (Col—Co3)

Pleny mi$ni:

Micha je obalena tfemi vrstvami mi$nich obald a zevné& od t&chto plen se nachézi
periost patefniho kanalu, endorhachis. Periost zevnitf¥ pokryva kosti, zadni okraje
meziobratlovych plotének a vazy, které jsou uloZené mezi oblouky obratli. Misni obaly
délime na:

- dura mater spinalis, zevni obal — tvrda plena mozkomi$ni
- arachnoidea, pavoutnice — zevni vrstva ze dvou mekkych plen mozkomis$nich
- pia mater spinalis, omozetnice — vnitfni vrstva ze dvou mékkych plen

mozkomisnich

Dura mater spinalis:

Dura mater spinalis je tvofend tuhym vazivem a tvofi vak saccus durae matris
spinalis, ktery saha od foramen magnum a7 po obratel S2. Mezi vakem a periostem se
nachézi prostor spatium epidurale,” ktery je vyplnén fdkym a tukovym vazivem a jsou
uvnitt Zilni pletené. Podél vystupt misnich nervii se dura mater vychlipuje az do foramina
intervertebralia, kde sristd s periostem.

Arachnoidea:

Arachnoidea je tenka bldna pavuéinovitého vzhledu, prakticky bezcévnd. Zevné

naléha t&€sné€ na tvrdou plenu, mezi kterymi je subduralni prostor, spatium subdurale.
Pia mater spinalis:
Pia mater spinalis je tenkd vazivova blana, kterd tvoii vnitini vrstvu pokryvajici

michu a vnikajici do viech zdhybl a ryh michy. Obsahuje cévy — tepny i Zily, které z ni

3 Mi¥ni segment je tast michy, ze které vystupuji fila radicularia (kofenové vldkna) do pfednfho a zadniho
kotenu jednoho mi§ntho nervu.

§ Prvn{ kréni nerv vystupuje mezi atlasem (C1) a tylni kosti, osmy pak mezi C7 a Thl.

7 Do tohoto prostoru jsou &asto vst¥ikovéna anestetika pro znecitlivéni michy a odstran&ni pocitu bolesti
v oblasti t&la pod mistem vpichu.
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pronikaji do CNS. Doprovazi mi$ni kofeny aZ do intervertebralnich otvorti, kde je srostla
s periostem. Mezi ni a arachnoideou je spatium subarachnoideum, v némz je mozkomiSni
mok, ktery se tam dostava otvory ve stropu IV. komory mozkové. Ze subarachnoidalniho

prostoru se provadi lumbélni punkce.®

Obrdzek 3: Pleny misni
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Zdroj: Cihdk, 2001

8 Lumbaélni punkce se pouZivd pro ziskdni mozkomi¥niho moku na mikrobiologickou nebo chemickou
analyzu, k méfeni tlaku mozkomi$niho moku a k injekcim antibiotik, anestetik nebo rentgen-kontrastnich
latek do subarachnoidalntho prostoru. JelikoZ micha dospé&lého &loveka, jak jiZ bylo vySe zmin&no, koné&i nad
stfedni bederni oblasti, jehla se zavadi mezi trnové vyb&zky &tvrtého a patého bederniho obratle (MARIEB et
al., 2005).
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4.2 Prenatélni vyvoj

Prenatdlnim vyvojem zarodku, neboli embrya® se zabyvd vé&dni disciplina
embryologie, kterd studuje vyvoj jedince od oplozeni vajitka aZ po porod. Dle stanov
Svétové zdravotnické organizace je vypocet doby téhotenstvi, a tim i stafi plodu, provadén
od 1. dne posledni menstruace, kde 7.—13. den je poéitan jako 1. tyden t&hotenstvi. Pro
dobu stafi plodu se tudi? pouZiva oznaleni menstruadni, neboli gestadni'® sta¥i plodu.
Druhym zpiisobem vyjadfovani vé€ku zarodku je koncepéni, neboli embryonalni v&k, ktery
vychézi zdata oplozeni (DYLEVSKY, 2007). Nevyhodou koncepéniho v&ku je viak
obtiZzna zjistitelnost presného data oplozeni, a proto se ve vé&tSin€ klinickych praci
nepouziva. Celkove fyziologicka doba t&hotenstvi trva 40 tydni + 2 tydny a toto obdobi je

rozdéleno do tfi trimestra.

4.2.1 Vyvoj centrélniho nervového systému zarodku

Vyvoj centrdlniho nervového systému trvA po celou dobu intrauterinniho
(nitrodé€loZniho) vyvoje a jeho vyvoj pokraduje i v postnatilnim obdobi az do 25 let véku,
kdy se dokonéuje télesny riist a koordinace pohybti (TROJAN aj., 2005).

Nervovy systém se u lidského embrya zagina vyvijet b&hem 3. tydne gestace a jeho
zdklad tvof{ medulédrni, neboli neuralni ploténka. Neuralni ploténka je tvofena vrstvou
vysokych bun&k epiblastu (primarni ektoderm, vn&j§i zarodeiny list), ktery spole¢né
s kubickymi butikami hypoblastu (primarni endoderm, vnitini zarode¢ni list) dava vznik
dvouvrstevnému zarodeénému teréiku. Ve tfetim tydnu dochazi k rychlému vyvoji embrya
a v tzv. procesu gastrulace vznika z bunék epiblastu primitivni prouZek, notochord a 3
zérodeéné listy, neboli trojvrstevny zarode&ny teréik (ektoderm, endoderm a mezoderm'!).

Gastrulace za¢ind formovanim primitivniho prouZku, ktery vznikd proliferaci a
migraci bunék epiblastu sm&rem k medidlni roving. Primitivni prouzek se vytvoii kaudalné
na dorzalni ektodermové strang, lehce vystupuje nad své okoli a na jeho kranidlnim konci
se vytvoii vyvySeny primitivni Hensendiv uzel sjamkou. Dale se primitivni prouzek

prodluZuje kranidlnim i kaudédlnim smérem a v jeho ose se objevuje podélnd primitivni

® Embryonélni obdobi je oznaovano do konce 8. tydne vyvoje po oplozeni, kdy jsou vytvoeny viechny
hlavni orginové zaklady embrya.

' Gestace je interval mezi prvnim dnem posledni menstruace a porodem &i potratem plodu.

'! Ektoderm tvoti zéklad pro epidermis, centralni a periferni nervovy systém, sitnici oka, atd. Endoderm je
zdrojem epitelové vystelky dychacich cest a gastrointestinalniho traktu, véetn& Zldz, které do travictho traktu
iistf, a parenchymovych bun&k jater a pankreatu. Mezoderm dava vznik obalovym systémfim hladkého
svalstva, pojivovym tkdnim a cévam pfi¢lendnym k jednotlivym tkanim a organim, kardiovaskularni
soustavé, reprodukénim a modovym organtim.
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jamka. Odtud nov€ vznikajici builky migruji laterdlnim smérem mezi ektoderm a
entoderm, a tim vznikd intraembryondlni mezoderm, ktery se intenzivné vyrabi do konce
¢tvrtého tydne. Poté se primitivni prouZek zmenSuje, zistava v kostréni krajiné zarodku a
nakonec podléhd degenerativnim zménam a vymizi. Objevenim se primitivniho prouzku je
vyty¢ena kraniokaudélni osa zarodku, jeho pfedni a zadni konec a prava a levé strana
(MOORE et al., 2002).

Buiiky, které migruji od primitivniho uzlu smérem kranialnim, vytvafi souvisly
bunéény pruh, tzv. hlavovy vybéZek, ktery vyristd mezi ektodermem a endodermem
k prechondralni ploténce.'” Vjeho ose se pak tvo notochordovy kanalek, ktery je
zdkladem ty&inkovitého bunétného utvaru, tzv. notochord a ktery je u strunatcli téZ
nazyvan jako chorda dorsalis, struna hibetni. Moore et al. (2002) piSe, Ze notochord
vytyCuje zakladni osu zarodku, proptjéuje ji jistou pevnost, slouzi jako zaklad vyvoje
axidlniho skeletu a vyznaduje pfi§ti polohu obratli. Dylevsky (2007) dale dopliiuje, Ze
notochord je organiza¢ni utvar majici funkci induktoru vzniku embryonalnich tkéni nebo
organli a na za¢atku vyvoje mé funkci primarniho op&mého systému, ktery postupné
ptebira vznikajici skelet. Vyvoj notochordu a intraembryondlniho mezodermu probiha
mezi 16.-20. dnem vyvoje (KLIKA, 1986).

Obrdzek 4: Vyvoj trojvrstevného zdrodecného terciku

o > ..
Hensenuv uzel -———-——:}‘_____ Primitivni jamka
ey,
Neurélni ploténka T ; —~—— . Primitivni

%  brizda
Primitivni .
prouzek

Basement 3 )
membrana Ektoderm

Endoderm
Zdroj: www.medscape.com

Primérni neurulace

Mezi 18.-27. dnem gestace probihad proces neurulace, ktery dava vznik neuralni
trubici (ENGLER et al., 1998). Neurdlni ploténka, z které vznika celd centrilni nervova
soustava, vznikd ztlu§t€énim ektodermu nad zékladem notochordu, jenZ indukuje jeji vznik.
Ze zatitku délka neurdlni ploténky odpovida délce hlavového vybé&zku, ale pozdé&ji
neuralni ploténka expanduje a sah4 aZ k orofaryngové membréang. Ploténka se 18. dnem

zaCind ve stfedni &afe podéln€ vchlipovat, ¢imZ vznikd neurdlni bridzda ohranidena

12 Prechondralni ploténka je tvoena cylindrickymi endodermalnimi bufikami a je pevn& pfirostla k horni
vrstve teréiku tvofené ektodermem, kde je vymezena orofaryngova membrana (budouci dutina tstnf).
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neurdlnimi valy. Kranidln€ je meduldrni ploténka $iroka pro zdklad mozku a kauddln& se
zuZuje v zéklad michy.

Na konci 3. tydne se neuralni valy v oblasti pfechodu pfiblizuji, aZ se nakonec
zipovacim zptsobem od stfedu postupné uzaviraji a tim vznik4 neurdlni trubice. Proces
uzavirani neurdlni trubice za¢ind na Grovni &tvrtého prvosegmentu a probihd smérem
k hlavovému i k dolnimu konci embrya. Kaudalné od &tvrtého somitového paru se neuralni
trubice vyvine v michu. Smérem kaudélnim je primérni neurulace o néco rychlej$i nez
smérem kranidlnim. Primérni neurulace kon¢i mezi 25.-27. dnem, kdy kraniadlni konec
(rostralni neuroporus) se uzavird kolem 25. dne gestace a kaudédlni konec (kaudélni
neuroporus) kolem 27. dne gestace (VACEK, 2006). Materidlem pro neurdlni ryhu a
trubici je neuroektoderm. P#i uzavirani neuralni trubice se je$t¢ od neuroektodermovych
bunék odskrcuje masa bunék, kterd vytvaii neurdlni liStu, cristu neuralis. Tyto buiiku
cestuji dorzolaterdln€ po obou stranich budouci neurdlni trubice a pozdé&ji davaji vznik

spinalnim a vegetativnim gangliim.
Obrdzek 5: Primdrni neurulace
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Zdraj: Botto et al., 1999

Somitogeneze

Béhem vytvafeni notochordu a neurdlni trubice se intraembryondlni mezoderm
zalind dale diferencovat. Po obou stranach notochordu vznika bunéénd ploténka
paraaxidlniho mezodermu. Ke konci tietiho tydne se paraaxidlni mezoderm diferencuje a
zaCiné se Clenit v parové kuboidni utvary, somity, které jsou umistény po obou stranach
vyvijejici se neurdlni trubice. Béhem somitogeneze, ktera probiha mezi 20. a 30. dnem, se
vyvine aZ 38 parii somitli a na konci patého tydne je pfitomno 42-44 somitovych pari
(MOORE et al., 2002). Prvni somitovy par se objevuje koncem tfetiho tydne v urovni
horniho zakon&eni notochordu, dalsi somity se vyvijeji v kraniokaudélni sekvenci. Somity

se postupné dale diferencuji na ventromedidlni polovinu, z které se vyvinou sklerotomy a
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dorzolaterdlni polovinu, z které vznikd dermatomyotom. Z dermatomii se pozd€ji vyvine
pokozka, z myotomi paraspindlni svaly a ze sklerotomii se budou formovat chrupavky,

kosti a ligamenta patefe.

Vyvoj axidlniho skeletu

Ve ¢&tvrtém tydnu dochdzi ktzv. procesu resegmentace sklerotomi.. Buiky
sklerotomii, které poskytuji bun&&ny material pro vyvoj chrupavéitych zaklada patefe,
Zeber a hrudni kosti, méni svoji polohu a putuji do okoli neuralni trubice a notochordu a do
télni stény (MOORE et al., 2002). Ve &tvrtém tydnu vyvoje jsou zédklady (blastémy)
obratlovych t&1 tvofeny materidlem ze 6.—44. somitu (DYLEVSKY, 2007).

Obrdzek 6: Vyvoj sklerotomii

v okoli metochordu

Zdroj: Dylevsky, 2007

Nové se formujici obratlové télo se sklada z kranidlné méné kondezovanych
uspofadanych mezenchymovych bunék a z kaudéln€ nahustélych bunék, z kterych se ¢ast
posouvd smérem k myotomu, kde vytvaii meziobratlovou ploténku. Poté dochdzi k
roz§tépéni kranidlni a kaudalni éasti sklerotomi s néslednou fuzi spodni ¢4sti kranidlniho a
horni &4sti kaudalniho sklerotomu. Takto je zformovano nové, primitivni obratlové té€lo a
zarovell je toto rozdé€leni podminkou pro to, aby myotomy pfemostily meziobratlové
ploténky a vytvofily tak zdklad pro budouci pohyblivost patete (KLIKA, 1985). V mistech,
kde je notochord obklopen tély obratlii, degeneruje a vymizi. Mezi obratli ale Fidky
mezenchym zakladu notochordu expanduje a davd vznik gelatin6znim centrim

meziobratlovych plotének, tzv. nucleus pulposus.'®

% Nucleus pulposus je bezcévna, spiSe chrupaveita struktura obsahujici vysoky podil proteoglykani a vody.
Pozdé&ji je nucleus pulposus obklopen cirkuldarng uspofddanymi vazivovymi vldkny, kterd vytvéteji anulus
fibrosus a spole&né vytvafi meziobratlovou desticku.
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Obrdzek 7: Formace obratlového téla a meziobratlové ploténky
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Zdroj: Standring, 2005

Jiz v Sestémtydnu vyvoje pfechazi postupné blastémové stadium do
chondrogenniho stadia a na konci devatého tydne jsou jiz diferencovany chrupavéité
zéklady 33-34 obratlii. Tyto chrupavéité zéklady se skladaji z obratlového téla a zakladl
mime rozvinutych, ale je$t® neuzavienych obloukt. Patefni kandl, ktery je otevien na
pocatku fetalntho obdobi, je kryt vazivovou membranou, membrana interdorsalis,
rozepjatou mezi pravou a levou polovinou obratlového oblouku. K postupné fuzi
chrupavéitych zakladii obloukt dochézi po &tvrtém mésici (DYLEVSKY, 2007).

Primérn{ osifika¢ni centra obratle se za¢inaji objevovat béhem 8. tydne a nachazi se
v zakladu t€la obratle a v kazdé poloving obratlového oblouku. Pfi narozeni sestava kazdy
obratel ze t#{ kosténnych ¢ésti spojenych chrupavkou a cely proces osifikace je dokon¢en
aZ postnataln€ okolo 25. roka Zivota (MOORE et al., 2002). Sekundérni osifika¢ni centra
se nachézeji ve &tyf skupinach jader a vznikaji aZz postnatilng. Tyto jadra se tvofi na
zevnich okrajich proc. transversi krénich a hrudnich obratldi, na vrcholcich proc. spinosi,
v tzv. anularnich ploténkach na horni a dolni ploSe obratlovych t&l a v proc. mamillares

bedernich obratlt (DYLEVSKY, 2007).

Sekundarni neurulace a kanalizace

Sekundarni neurulace probiha mezi 28.— 48. dnem gestace. Pod trovni kaudélniho
neuroporu (dolni konec neurdlni trubice) vznika ze zkraceného primitivniho prouzku tzv.
ocasni hrbolek, ve kterém je indiferentni bunéény materidl s chordou a se vSemi téemi
zérodetnymi listy (CTHAK, 2001). Tyto bun&né dutiny postupné splyvaji, kanalizujf se,
aZ se nakonec spoji i s dolnim koncem neurdlni trubice. Zarovel mezi 43. a 48. dnem
gestace probihd proces retrogresivni diferenciace, kde se vytvaieji zdklady pro filum

terminale a cauda equina (ENGLER et al., 1998). Zbytek buné&éné masy podléha apoptdze.
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4.3 Klasifikace defektli vyvoje neurélni trubice

Obrdzek 8: Defekty neurdlni trubice
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Zdroj: Botto et al., 1999

encefalocele: pii tomto defektu neurdlni trubice jsou poSkozeny membranové i kosténé
obaly obalujici mozek. Cist mozku se timto defektem dostéva skrze lebku v Gtvaru krytém
k¥ i mozkovymi plenami. Casto je tato vada spojena s mikrocefalii (abnormalng malou
lebkou) a pomé&rné& &asty je i hydrocefalus. Mira imrtnosti se pohybuje mezi 60—100 %.
craniorachischisis: jde o totdlni defekt uzavirani neurdlni trubice, ktery se vyznaluje
chybénim kalvy akompletnim rozstépem celého pétefniho kanalu. Tato vrozena vada
kon¢i spontannim abortem.

iniencefalie: je to vzacny typ dysrafismu, rozst€pové postiZzeni je v occipito-cervikalnim
useku s fixovanou hlavou v zéklonu

spina bifida: oznatuje defekt splynuti embryonélnich polovin obratlovych oblouki.'* Maji
ruzny stupeinl od prostého skrytého roz§tépu (spina bifida occulta) aZ po oteviené defekty
(spina bifida aperta) a souborné se tyto defekty oznaduji jako spindlni dysrafismy.
Podrobnéjsi popis téchto vad bude popsan niZe v kapitole 4.5.

' Definice spiny bifidy neni v odborné literatufe zcela sjednocena. Cést autordi, napt. (STANDRING, 2005)
nebo (DUNGL, 2005) terminem spina bifida oznaduje viechny vrozené vyvojové vady uzavirani nervové
trubice spole¢né s defektem splynuti obratlovych oblouki.
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4.4 Teorie vzniku malformaci nervové trubice

Ptedpoklada se, Ze diivodem vzniku otevienych malformaci nervové trubice je
defekt v procesu neurulace, a atkoli je embryologicky vyvoj plodu jiZz dobfe zmapovan,
stale nebyl uspokojivé vysvétlen mechanismus vzniku t&chto malformaci. Moore et al.
(2002) se domniva, Ze primarni poskozeni postihuje neuroektoderm a nasledkem toho pak
neurdlni valy nesplynou a nevytvofi trubici. Diivodem stle nevysvétleného mechanismu je
velmi omezena moZnost studie takto postiZenych potracenych lidskych zarodki, a proto
niZe uvedené teorie vychazi hlavné z experimentalnich vyzkumii na zvifecich zarodcich.

D4 se Fici, Ze teorie vzniku otevienych malformaci neurdlni trubice se rozdéluji do
dvou hlavnich skupin. V prvni skupiné jsou teorie zaloZené na neuzavieni neuralni trubice
v procesu neurulace a patfi sem Recklinghausenova a Pattenova teorie. V druhé skupiné
teorie poukazuji na moZnost znovuotevieni jiZ zaviené neurdlni trubice a patfi sem

Morgagniho a Gardnerova teorie.

Recklinghausenova teorie pozastaveni vyvoje:

Recklinghausenova teorie vznikla jiZ v roce 1886 a byla to jedna z prvnich teorii
zabyvajicich se defekty neurdlni trubice. Recklinghausen poukazoval na chybny vyvoj
mezodermu a pozastaveni vyvoje centrdlni nervové trubice s naslednymi zménami ve
tkanich. I kdyZ by tato teorie mohla vysvétlovat oteviené defekty neuralni trubice (napf.
myeloschisis), nevysvétluje zaviené defekty &i defekty vzniklé z chybné kanalizace.

Pattenova teorie pFeristini nervové ploténky:

Pattenova teorie je zaloZena na pfertistani tkdné€ neurdlni ploténky, kterd zptsobi
pfevraceni neurdlnich vald. To zabraiiuje jejich splynuti, coz vede k neuzavieni neuralni
trubice. Patten poprvé pozoroval tento jev na lidskych zédrodcich jiz vroce 1952
(PATTEN, 1952). V Ceské republice byla v roce 1963 tato teorie zkoumana embryology
Jelinkem a Klikou na kufecich zérodcich (JELINEK aj., 1963). Stejng ale jako
Recklinghausenova teorie, také tato teorie nevysvétluje vznik defekti kanalizace ¢i 1€zi jiz

zformovaného pateiniho kanalu.
Hpydrodynamickd teorie:
Touto teorii se poprvé zabyval jiZ v 18. stoleti zndmy italsky anatom a patolog

Morgagni, ktery pfedpokladal, Ze oteviend spina bifida vznika rupturou neurdlni trubice
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tlakem mozkomi$niho moku, ktery sestupuje z hydrocefalické hlavy. Pozdéji tuto teorii
podrobnéji rozpracoval v roce 1973 Gardner, ktery zakladni pfi¢inu vidé€l v poruse vyvoje
IV. mozkové komory.

Tato teorie je kritizovdna za neschopnost vysvétlit rozséhlé léze, nebot’ jiz
pocateéni ruptura v trubici zpusobi jeji dekompresi a tudiZ by nemohly vznikat rozséhlejsi
léze jako napt. craniorachischisis (ENGLER et al., 1998).

4.5 Rozstépy patete - spinalni dysrafismy

Spindlni dysrafismy patfi do skupiny vrozenych vyvojovych vad patefe, které se
projevuji anomadliemi nervové tkdn€é a kostnimi zménami patefe. NejCastéji dochézi k
Sasteénému rozitdpu pétefe v lumbdlni oblasti (STRITESKY, 2001). Po vrozenych
srdetnich vadach to jsou v Ceské republice nejlast&j§i vrozené vyvojové vady (UZIS,
2008).

Patfi sem:

spina bifida occulta — je nejnizsi stupeti roz§tépovych vad pétete, které jsou vysledkem
poruchy ristu a splynuti embryonélnich polovin obratlovych obloukd. V misté defektu
je zachovan koZni kryt bez dorzalniho vyklenuti a micha a misni pleny zGstavaji
v patefnim kanalu.

w

spina bifida cystica s meningokélou — je vaznéjsi defekt nesplynuti obratlovych oblouk,
kde tento defekt mé za nasledek protruzi miSnich obalii s arachnoideou a s
cerebrospindlnim mokem v podob& cystického vaku se zachovalym koZnim krytem.

Dura mater chybi v misté defektu, ale micha zlistavé v otevieném pateinim kanalu.

wewr

obratlovych obloukii, kde v misté roz§té€pu obratlového oblouku dochazi k protruzi
michy a miSnich obald s arachnoideou a s cerebrospinidlnim mokem v podobé
cystického vaku, ktery prominuje jako dorzélni vyklenuti. Tyto myelomeningokély
mohou byt kryty kiiZi, nebo tenkou, snadno pukajici blankou (MOORE et al., 2002).

Y wwr

spina bifida s myelokélou, u tohoto defektu nedochdzi ke splynuti neuralnich vali

v ¢asti michy, nejcastéji v bederni oblasti.
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Obrdzek 9: Déleni spindinich dysrafismu
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Zdroj: Botto et al., 1999

4.5.1 Spina bifida occulta (SBO)

Je to nejb&Znéj§i a nejméné zdvazny typ zadniho, skrytého defektu péatefe. SBO
vznika nedokonalou formaci stiedovych struktur béhem embryogeneze, kdy nedojde ke
splynuti obou polovin obratlovych oblouki b¢hem sekundarni neurulace ve 4.-5.
gestaénim tydnu (NAHLOVSKY, 2006). Defekt je kryt kizi a &asto nevyvolava
neurologické ani lokomo¢ni poruchy.

U této formy rozit€épu miiZe byt postizen jeden nebo vice obratlti a micha &asto
byva nedotéena. JelikoZ tento defekt je <&asto asymptomaticky a byva &asto
diagnostikovany aZ pfi ndhodném vyS$etfeni, jeho incidence se u rliznych autort li$i. Dungl
(2005) udava vyskyt v 7% na L5 a v 18% na S1. Kamanli et al. (2002) dle svého vyzkumu
udava vyskyt SBO u 21,4% mladé populace, a to nejvice v segmentu S1, nasledn& v LS.
Existuje viak n€kolik znaki, podle kterych lze vyskyt SBO pfedpokladat. Mezi tyto znaky
patfi vy$8 ochlupeni v tiseku hrudni a bederni patefe (koZni hypertrich6za'”), vyskyt
lipomu pod kiiZi, kapilarni hemangiom v dolni ¢asti péatefe a existence koZniho zahybu
vedouciho z povrchu kitZe smérem do patete (NAHLOVSKY, 2006).

U spiny bifidy occulty existuji ale i symptomatické vady, kde je nejéast&jsi pti€¢inou
tah a tlak na nervové struktury, které mohou vést od lehkého akralniho oslabeni DKK aZ
po t€zké motorické deficity DKK, které maji ¢asto asymetricky ndlez s poruchou trofiky a

13 Hypertrich6za zna&i nadmémé ochlupen.
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sfinktert (TICHY aj., 2002). Ve svétové literatufe je tento stav popisovén jako tethered

cord syndrom, neboli syndrom mi¥niho ukotveni.

Tethered cord syndrom (TCS)

Micha, kter4d nemusi byt vyvojov€ podstatn€é naruSena, je pii tomto syndromu
fixovana v normdlnim nebo zménéném durdlnim vaku, coZ zamezuje jejimu pfirozenému
vyvojovému posunu kranidlné&, jak jiZ bylo zminéno v kapitole anatomie hibetni michy. Pfi
tomto syndromu dochazi ke zvySené adhezi miSnich segmenti k obratlovym segmentiim, a
tim se omezi hladky ristovy posun obratli po miSe, zejména v obdobi akcelerace ristu
(HACKEL, 2004). Micha se extrémné protahuje a po vyCerpani kompenza¢nich moznosti
elasticity misnich cév dochézi k jejich konstrikcim a poskozeni s nasledkem ischemizace
michy. Nahlovsky (2006) uvadi, Ze po nedokonale provedenych plastickych operacich
TCS miize dojit k sekunddrnimu uchyceni misnich struktur do operadni jizvy, tzv.
retethered cord syndrome.

TCS postihuje nejéastéji déti v obdobi 1-2 let a druhy vrchol je pak mezi 10.-20.
rokem. Piiznaky onemocnéni zasahuji do riznych oborii mediciny od neurologickych
pfiznakd, jako jsou lumbalgie, kofenové bolesti, poruchy reflexti, centralni pyramidové
ptiznaky, svalové atrofie az pfes urologické a ortopedické pfiznaky (HACKEL, 2004).
Operaénim cilem je zbavit nervové struktury ukotveni, odstranit komprimujici masy a
odvratit ¢i zastavit nové progrese onemocnéni. Obecné plati, Ze vznikly deficit je
ireverzibilni (TICHY aj., 2002).

TCS syndrom mohou doprovazet Cetné patologické stavy, které spadaji pod
vrozené defekty neurdlni trubice. TCS je vSak charakterizovany akceleraci obtiZi, nikoliv
pouhou pfitomnosti patologickych stavii, mezi které patii: diastematomyelie, syndrom
roz§tépu notochordy, dorzalni dermalni sinus, ztlusté€lé filum terminale, intraduralni lipom,

syndrom kaudélni regrese, pfedni sakralni, intrasakralni a lateralni meningokéla.

Diastematomyelie

Diastematomyeliec znamena zdvojeni michy a patii sem dva typy postiZeni.
V prvnim ptipad€ je micha v rozsifeném pateinim kanélu rozdélena na dv& poloviny, kdy
kazda z nich je ve vlastnim duralnim vaku. Podélny rozs§tép michy miiZe byt dan kostnim,
vazivovym nebo chrupavitym septem. Druhym typem je diplomyelie, kdy obé& poloviny

jsou v mirné roz§ifeném kanalu v jednom durdlnim vaku a jsou rozdélené pouze fibréznim
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septem. Zdvojeni michy byva v rozsahu jednoho &i vice pétefnich segmentii a nasledovné
spojeni pod délicim septem zapfi¢ifiuje ukotveni michy.

U diastematomyelie jde o poruchu vyvoje notochordy a az 80% pacientd miva nad
mistem 1éze hypertrichézu (NAHLOVSKY, 2006). U chirurgické 1étby se odstratiuje

kostni septum a uvoliiuje se micha.

Syndrom rozitépu notochordy

Syndrom roz§tépu notochordy je stfedoCarova anomalie notochordalni
embryogeneze vznikajici na konci 2. gestaéniho tydne. S postupnym vyvojem neurdlni
trubice se vyvijeji pistéle, divertikly, intraspindlni nebo paravertebrdlni cysty, které se

klinicky manifestuji aZz mezi 20.40. rokem v&ku prudkymi bolestmi zad s postupnou
myelopatii. Cilem chirurgické terapie je odstranéni cysty.

Dorzilni dermalni sinus a dermoid

Dermoid (nebo také dermoidélni cysta, dermalni sinus) je v podstaté vchlipenina
kiZe do tkéni leZicich pod ni. Vznikd nedostateénym oddé&lenim koZniho a neurdlniho
ektodermu. KozZni vkleslina miZe zasahovat jen do podkoZi, ale zaroveii aZ do pateiniho
kanalu, kde se chova jako cysta a zptisobi drobné povytaZeni tvrdé pleny. Toto postiZeni se
Casto manifestuje jiZ v détstvi opakovanymi infekcemi z ruptury cyst.

Ztlustélé filum terminale

Ztlust€lé filum terminale vznikd poruchou procesu retrogresivni diferenciace
dolnich usekd misnich struktur, vyvijejicich se z kaudalni bun&¢né masy a Casto se na
ztlu$téni filum podili fibromatézni tkai. Chirurgicky se ztlu§télé filum protina s cilem
odkotveni od michy.

Intraduralni lipomy

Intraduralni lipomy vznikaji pfi poruSe neurulace, kdy v mist€¢ uzavirajici se
neurdlni trubice utkvi okolni mezenchymélni elementy, ze kterych se pozd&ji vytvofi
intradurélni extrameduldrni lipomy. VétSinou jsou tyto lipomy klinicky némé, ale obecné
se zmnoZenim tuku v téle postiZeného zadinaji riist, a proto se klinické pfiznaky vétSinou

objevuji aZ v dospélém veéku.
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Syndrom kaudalni regrese

Syndrom kaudalni regrese je komplex poruch pfi kanalizaci, kterd probiha
v sekundarni neurulaci a retrogresivni diferenciaci kaudalnich koncl neurdlni trubice a
notochordy. Zaroverl tento syndrom je charakteristicky sakralni agenezi,'® sniZenym
ristem dolnich kongetin, disproponcionilné malym ristem, ale i anorektalnimi,
urogenitalnimi a rendlnimi abnormalitami.

V etiologii syndromu kaudalni regrese se vyznamn& uplatiiuje diabetes mellitus.
Nahlovsky (2006) uvadi, Ze 17% postiZenych jedinci md matky diabeti¢ky. Klinické
projevy zavisi na rozsahu postiZeni, ale vyznamné dominuji poruchy svéra¢li a motorické

postizeni DKK.

PFedni meningokéla

Tento rozitép postihuje obratlova téla a vak mékkych plen, ktery vystupuje do
hrudniku, bficha, & panve. Jeho obsahem miZe byt likvor, ale zaroveil jsou s pfedni
meningokélou spojeny teratomy, lipomy, dermoidy a neurofibromy. Indikace k 1é€bé se
¥di dle symptomatologie, kterA miize byt nmé aZ do dospélosti a operacné se kréek

meningokély obliteruje.

4.5.2 Spina bifida cystica

Spina bifida cystica patii mezi cysticky typ spindlnich dysrafismd. U této
zavazné&jsi formy dochézi k vyhieznuti plen mi$nich skrze rozst€pené obratle ven z patefe,
kdy dochazi k vytvofeni viditelného vaku naplnéného mozkomi$nim mokem. Mezi hlavni
defekty patfi spina bifida cystica smeningokélou a spina bifida cystica
s myelomeningokélou. Nahlovsky (2006) dale dopliuje, Ze do této skupiny patii i
lipomeningokéla, myelocystokéla a Ze defekty s nezachovalym koZnim krytem nazyvame

téz jako spina bifida aperta.

Lipomyelomeningokéla

Pfi tomto syndromu mohou lipomat6zni kongenitalni hmoty michu a kaudu fixovat
¢i utladovat. Lipomy nejéastéji postihuji misni konus a filum terminale a dle mista vyskytu

lipom1 se nasledné odviji klinicky obraz.

' Termin ageneze oznatuje vrozené nevyvinuti organu &i &asti t&la.
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Myelocystokéla

Myelocystokéla vznika na konci uzaviené neuralni trubice, kdy roztrZzeny ependym
centralniho mi$niho kandlku s membranézni dorzélni porci michy splyva s arachnoideou

nebo durou mater a vytvafi cysticky vak.

Spina bifida s meningokélou

Z defektniho obratlového oblouku vystupuje vak tvofeny mékkymi miSnimi
plenami se zachovanim koZniho krytu, kdy nervové struktury zistavaji v patefnim kanalu a
obsahem kély je pouze mozkomi$ni mok. Incidence meningokély je asi 20x niZ$i nez
myelomeningokély NAHLOVSKY, 2006).

Spina bifida s myelomeningokélou

W .

Spina bifida s myelomeningokélou je nejzavazné&j$im a nejcastéj$im (96%) typem
manifestnich spindlnim dysrafismi (viz. niZe). Je to vrozend malformace michy v dtsledku
poruSeného uzavieni embryondalnich obloukli patefe a je doprovazena vyhifezem mi$nich
oballi a michy. Defekty jsou zpisobeny tim, Ze¢ nervova tkan je vélenéna do stény vaku,
coZ naruSuje vyvoj nervovych vldken, a proto je spojena s vyraznymi neurologickymi
defekty. V zavaznych formach se projevuje v misté 1éze jako transverzdlni léze misni a
zaroveil je doprovazena i strukturdlnimi abnormalitami mozku (DUNGL, 2005).

Tabulka 1: Zavislost vzniku vrozenych vyvojovych vad neurdini trubice na
embryologickém vyvoji

doba gestace obdobi neurulace vrozeni vyvojova vada
diastematomyelia
16.—17.den vyvoj notochordu sy rozstépu notochordy
spina bifida anterior
spina bifida
18.-27. den primarni neurulace dorzélni dermalni sinus
intraduralni lipom
) lipomyelomeningokéla
28.—42. den kanalizace syndrom kaudalni regrese
43.-48. den retrogresivni diferenciace ztluétéle’ ﬁlum e
sy kauddalni regrese

Zdroj: Engler et al., 1998
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4.6 Spina bifida manifesta

Spina bifida manifesta je spolecné oznafeni pro cysticky roz§t€p patefe s
meningokélou a s myelomeningokélou, které se manifestuji v klinickém obraze pacienta.
V cCeské ale i ve svétové literatufe se nicméné asto setkdvame pouze s oznaCenim ,,spina
bifida“ pro oba typy t€chto spinalnich dysrafism.

4.6.1 Epidemiologie

V Ceské republice prevalence manifestni spiny bifidy kolisa od 0,6—1,2 na 1000

Zivych plodti (TICHY aj., 2002). Asociace spiny bifidy v USA ud4vé vyskyt okolo
jednoho postiZeného plodu na 1000 t&€hotenstvi (LEGER, 2004). Dle nejnové&jsich studii se
ale kazdym rokem vyskyt manifestni spiny bifidy ve vyspélych zemich sniZuje. Mezi
vyznamné faktory v poslednich vice neZ deseti letech, které ovliviiuji incidenci vrozenych
vyvojovych vad neuralni trubice, patfi rozvoj screeningovych metod v prenatalni
diagnostice a nasledné dobrovolné pferuSeni t€hotenstvi, ale i zlepSeni vyZivy a uzivani
kys. listové u rizikovych t&hotenstvi.
(1999) uvadi, Ze vyssi vyskyt vrozenych vad neurdlni trubice byl v USA pozorovan u
Hispéancti a b&lochli neZ u afroameriant. Naproti tomu v severni Cing& je vyskyt aZ 6x
vyS8i nez vjiZni ¢asti zem€. Vogel et al. (2002) dale dopliiuje, Ze vy$si vyskyt se téZ
vyskytuje v niZSich socioekonomickych vrstvach populace, coZ ma pravdépodobné vztah
k nedostate¢né vyZiveé pfed a béhem t&€hotenstvi.

Celkové existuje vysoké mnoZstvi epidemiologickych studii vyskytu manifestni
spiny bifidy k objasnéni pfi€iny vzniku t€chto vad. Obecn& se ale pfedpoklads, Ze tyto
pti€iny souvisi s genetickymi faktory i s Zivotnim prostfedim.

Graf 1: Vyskyt manifestni spiny bifidy
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Stejné€ jako vyskyt manifestni spiny bifidy, tak i mortalita takto postiZenych déti se
postupné snizuje ve vyspélych zemich diky kvalitn€j§i zdravotni pé¢i a zdokonaleni
chirurgickych metod. Mortalita déti tudiZ nezavisi pouze na vazZnosti léze, ale téZ na
dostupnosti zdravotnické péée. Napt. Botto et al. (1999) piSe, Ze procento umrtnosti ve
vesnickych oblastech severni Ciny se blii tém&F k 100%, v Nizozemsku 35% a v USA
10%. Zaroveti Hunt (1997) udava, Ze 56% pacientd v USA se doZivaji 20. narozenin.
V Ceské republice 1. rok Zivota pfeiva zhruba 82% postiZenych- viz graf (SIPEK aj.,
2006).

Graf 2: Zemveli v prithéhu 1. roku Zivota u diagnostikované manifestni spina bifida v CR
1994-2004

E06 dni m7-28dnl 29-365 dnil pfeziva

Zdroj: Sipek aj., 2006

Sekunddrni prevence v CR

Sekundéarni prevence vrozenych vyvojovych vad zabrafiuje narozeni postizeného
ditéte pfed€asnym ukoncenim gravidity.17 Ke zjisténi téchto patologickych stavi se
pouziva prenatélni diagnostika vrozenych vad, ktera se v Ceské republice stala od roku
1996 nedilnou soudasti prenatalniho vySetfeni. Zaroveii od roku 1996 existuje oficidlni
registr vrozenych vad v Ceské republice (GREGOR aj., 2004). Prim&m4 usp&Snost
sekundarni prevence u manifestni spiny bifidy je 57 % a mezi roky 1996 a 2002 kolisala
mezi 45-82 % (GREGOR aj., 2005). Absolutni po&et narozenych déti s manifestni spinou
bifidou se tudiz sklada z diagnostikovanych, ale neukonenych téhotenstvi a z
nediagnostikovanych t€¢hotenstvi.

' Primdrni prevence zabraiiuje vzniku d&diné podmin&né vrozené vady jestd pred oplozenim, tzn. pied
vytvofenim patologické zygoty

31



Graf 3: Procento predcasné ukonéenych téhotenstvi z celkového poctu prenatdiné
diagnostikované manifestni spiny bifidy
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Graf 4: Absolutni pocet vyskytu manifestni spiny bifidy v letech 1996—2005
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4.6.2 Etiologie

Dé se fici, Ze etiologie manifestni spiny bifidy je stile i pfes &etné vyzkumy

neznama. Predpoklada se, Ze mezi nejdileZit&j§i faktory patii faktory genetické a prostfedi.

Vogel et al. (2002) piSe, Ze mezi rizika zvySujici pravdépodobnost vyskytu manifestni

spiny bifidy patii:

matefska diabetes mellitus (samotna hyperglykémie plsobi jako teratogenni faktor)
uzivéni kyseliny valproové v dobé t&€hotenstvi
matefska obezita

prodélana hore¢ka béhem 1. mésice t€hotenstvi
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- nedostatena vyziva béhem t&€hotenstvi, zvlasté kyselina listova'®

- vrodinich, kde se jiZ manifestni spina bifida objevila, a to jak u piibuznych,
rodi&d, tak u sourozenci'®

- Way a kol. (1998) dale dopliiuje dal$i moZna teratogenni rizika:2 t&hotenskeé
infekce (zardénky, toxoplazmoésa, syfilis, atd.), ionizujici zafeni, anestezie

v t€hotenstvi, systémové choroby, elektrolytova nerovnovaha

4.6.3 Kyselina listova versus prevence

Dle éetnych vyzkumi se vieobecné predpoklada, Ze neadekvatni pifjem kyseliny
listové v potravé pfed a b&€hem t€hotenstvi matky vede ke zvySenému riziku vyskytu spiny
bifidy u plodu.

Doktor Smithells a kolektiv zadal s prvnimi vyzkumy jiZ v roce 1976, ale i kdyz
tyto studie potvrzovaly silné embryoprotektivni vlastnosti*' kyseliny listové, nespliiovaly
diky etickym normdm poZadavky na klinickou studii ndhodné vybranych pacientek, a proto
tyto vysledky jesté nebyly pfijimény Zadnou vefejnou zdravotnickou organizaci (BOTTO
et al., 1999). Nicméné od devadesatych let byl jiZ tento vyzkum sponzorovan British
Medical Research Council a jak pfipadové studie, tak nadhodn& vybrané klinické studie
potvrzovaly, Ze nedostateény pifjem kys. listové v potravé vede az k osmindsobné
zvySenému riziku vyskytu spiny bifidy.

Pro pfiklad bych uvedla klinickou studii, kterd byla provedena mezi roky 1993—
1995 v Cing, tedy ve statd, kde je Sestindsobn& vy3&i vyskyt spiny bifidy v severni &ésti
oproti jiZzni. Celkem se studie zudastnilo 285 536 Zen z obou regiond, z kterych bylo
nakonec 247 831 téhotnych mezi lednem 1993 a prosincem 1995. Zeny byly rozdéleny do
dvou skupin. Prvni skupina, kterd pravideln¢ brala 400 ug kys. listové v tabletach, byla
primém¢é o dva roky star§i (26 = 2 ) neZ druhéd skupina (24 + 2 ), a tim méla i vé&tsi
pravdépodobnost ot€hotnéni. Na konci vyzkumu bylo identifikovano celkem 275 plodi
s vyskytem vrozené vyvojové vady CNS, z &ehoZz 47% bylo diagnostikovano jako spina

'® Jedna se o létku ze skupinu B vitaminii (B9), kterd mé4 vyrazné embryoprotektivnf vlastnosti. Tento vitamin
je ve vodé rozpustny a snadno prochazi placentou. Podili se na syntéze DNA a je velmi dilezity u rychle se
délicich bun&k. Kyselina listovd je obsaZena pfedevdim v listové zelening, jako je Spendt, brokolice,
riZi¢kové kapusta, atd.

1% Tecklin (1992) zéroveit udava 21-26% riziko myelomeningokély u d&ti roditt s diagnostikovanou spina
bifida occulta.

% Teratogen je chemicky nebo fyzik4lni faktor prostfedi vyvolavajici vznik vrozené vady.

?! pacientkdm, kterym jiz v minulosti byla diagnostikovéna spina bifida u plodfi & novorozenci, bylo pti
plénovénf daldiho t&hotenstvi piedepsdna 360 pg dévka kys. listové denn&. Vysledek byl takovy, Ze
pravd&podobnost dalifho rizikového t&hotenstvi se sniZila o 86% (BOTTO et al., 1999).
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bifida v severnim regionu a 33 % v jiznim regionu. Celkové se riziko vyskytu vrozené
vyvojové vady CNS sniZilo v severni Cin& o 85% a v jizni Cin& o 40 % (BERRY et al.,
1999).

Daldi vyznamna klinicka studie, kde byly poprvé t&hotné Zeny ndhodné rozdélené
do dvou skupin, tzv. randomized trial, byla provedena v Mad’arsku v roce 1991 doktory
Czeizel a Dudés. Vysledky byly opé&t ptiznivé pro skupinu, kterd pravidelné uZivala davku
0,8 mg kys. listové oproti skuping, kterd uZivala ddvku stopovych prvkii médi, zinku a vit.
C. Z celkového podtu 4 753 Zen bylo diagnostikovano 6 vyvojovych vad CNS a vSech 6
pfipadi se vyskytovalo pouze ve skuping, ktera neuZivala kys. listovou (CZEIZEL et al.,
1992).

Po té€chto a fadé¢ dalSich studii, které farmaceutické firmy a vyzkumné ustavy
provadéji do dnes$ni doby, Public Health Services v UK od roku 1992 doporu€uje Zenam
planujicim t&hotenstvi 400pg davku Kys. listové denn&. Dokonce v USA a Kanad¢ existuje
v rdmci narodnich zdravotnich programii zna¢nd podpora uzivani kys. listové b&¢hem
téhotenstvi at' uZ sdélovacimi prostfedky, rtznymi formami reklam nebo pomoci
informaénich letakti v hromadné dopravé s doporuéenou denni davkou 0,4 mg. Zaroveii od
roku 1998 v USA se povinné pfidava kys. listova do mouky, a to v davce 140 pgna 100 g
mouky, v Kanadé 150 pg na 100 g mouky. V Mad’arsku od roku 1998 se dobrovolné
pfidava do droZdi pii vyrobé chleba. Potraviny viak musi byt vZdy oznaCeny, Ze obsahuji
ptidanou kyselinu listovou (KOLAR, 2005).

Kyselina listova jist€ hraje vyznamnou roli v prevenci vzniku vrozenych
vyvojovych vad CNS, ale jelikoZ stile nebyl vysvétlen mechanismus ochrany CNS kys.
listovou a zaroveti kys. listova pati do celkem pocetné skupiny etiologickych €initeld,

neda se tudiZ ani oéekavat 100 % u€innost prevence vzniku téchto malformaci.

4.6.4 Stanoveni diagnozy

Nejvyznamé&jsi podil ve snizovani procenta manifestni spiny bifidy v populaci ma
vyvoj prenatélnho testovani a diagnostiky, ktera se v CR zatala nejvice rozvijet béhem 80.
let. V dneSni dobé se diagnéza manifestni spiny bifidy zachytava predev§im pomoci

ultrazvukového vysetfeni a dle zvy3ené sérové hladiny alfa-fetoproteinu® matky.

2 Alfafetoprotein (AFP) je glykoprotein, ktery je syntetizovan nejdiive ve Zloutkovém véatku embrya,
pozdé&ji v jatrech a st¥evé plodu. Do plodové vody se vylu€uje moé&i, do séra matky pfes placentu.
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V Ceské republice absolvuje kazd4 t&hotna Zena povinné screeningové vysetfeni>
mezi 16.-22. tydnem gravidity. V praxi je ale diky moZnosti vyskytu vrozené vyvojové
vady doporuceno toto vySetfeni absolvovat do 18. tydne gravidity. JiZ v 16. tydnu gravidity
je moZné detekce alfa-fetoproteinu, ktery se tvoti v t€le vyvijejiciho se ditéte a ktery se
v ptipad€ vrozené vyvojové vady CNS dostava do plodové vody a v mensim mnozstvi do
krve matky, odkud je moZné ho detekovat. Pfi pozitivni zvySené hladiné AFP v séru matky
je doporugena amniocentéza, ™ a série ultrazvukovych vySetfeni (ENGLER et al., 1998).
JelikoZ v Ceské republice zékony umoziiuji ukonéeni tdhotenstvi do 24. tydne t&hotenstvi
pfi prikazu vrozené vyvojové vady CNS, je amniocentéza povolena téz do 24. tydne
t€hotenstvi.

Detekci AFP dnes jiZ standardn& dopliluje ultrazvukové vySetfeni v 18. az 22.
tydnu t&€hotenstvi a druhé povinné ultrazvukové vysetfeni v 28.-32. tydnu téhotenstvi.
Keret et al. (2005) uvadi, Ze aby byla diagnostikovdna manifestni spina bifida dle
ultrazvukového vySetfeni, musi byt pfitomny alespoii dv& z nésledujicich sloZek: koZni
defekt voblasti patefniho kandlu, cysticky vak vystupujici z patefniho kandlu nebo
abnormdlni zakiiveni mozecku (tzv. ,banana sign®). Zaroven konstatuje, Ze az v 90%
mohou byt tyto znaky detekovény jiZz mezi 12.~17. tydnem gestace. Ultrazvukové vySetieni
stanoveni diagn6zy. Buisson et al. (2002) se ve své piipadové studii zabyva stanovenim
diagndzy jiz na konci 1. trimestru dle kraniocerebeldrnich znakti. Nesmime ale zapominat,
Ze ultrazvukové vySetfeni ma i své limity (obézni pacientky, pacientky se sniZenym
mnoZstvim plodové vody, nepfiznivd pozice plodu, viceletnd t€hotenstvi, piekryti
vySetfovanych struktur stfevnim plynem nebo osifikovanou kosti), a zaroveti je kli€ova
také kvalita vy3etfeni, kter4d je zavisld na individudlnich schopnostech vySetiujiciho
gynekologického 1ékate.

Jestlize si vSak rodie i po diagnostikovani manifestni spiny bifidy pfeji dale
pokraovat v t€hotenstvi, pfipadné pokud je manifestni spina bifida pozdé detekovan4,
musi byt pfijata optimdlni péfe prenatdlni, postnatalni a pée spojend s porodem

(NAHLOVSKY, 2006).

3 Vy¥eteni obsahuje: krevni skupina + Rh faktor, BWR (syfilis), HIV test (nutny souhlas t&hotné), vy3etteni
v zrcadlech, palpaéni vySetfeni vaginy a panve, pénevni rozmé&ry, EKG, triple test (AFP, choriovy
gonadotropin hCG, nekonjugovany estriol E3), oralni gluk6zovy tolerandni test, bakteriologicka kultivace
z hrdla se zvl4¥tnfm zamé&fenim na streptokoky ze skupiny B, HBsAg

* Amniocentéza je vykon, pti kterém lékaf za kontroly ultrazvukového piistroje odebira tenkou dlouhou
jehlou plodovou vodu t&hotné Zené
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4.6.5 Klinicky obraz

Klinicky obraz je u manifestni spiny bifidy velmi zdvaZzny. V mist& 1éze se v téz8ich
formach chovd jako transversdlni léze miSni a dochazi zde k trvalému uplnému ¢i
¢asteénému neurologickému defektu s projevy:

- neurologické poruchy (senzitivity a motoriky pod mistem léze)

- pfidruZzené neurologické vady (hydrocephalus, Arnold-Chiariho malformace,
syringomyelie, sy fixované michy hlavné v obdobi riistu — viz. vyse)

- inkontinence modi a stolice

- ortopedické vady

- mentélni poruchy

- sexudlni poruchy

4.6.5.1 Neurologické poruchy

Neurologicky deficit manifestni spiny bifidy odpovidd Grovni postiZeni nervové
struktury a zavisi na mist¢ a rozsahu léze. Patefni micha ztrici funk&ni schopnosti a ma
obraz chabé, periferni obrny.”” Chab4 obrna se projevuje svalovou hypotonii, postupnou
svalovou atrofii, sniZenim S$lachookosticovych reflexii, trofickymi zménami na kidZi,
fascikulacemi (samovolné z4skuby celych motorickych jednotek viditelné pouhym okem)
a fibrilacemi (stahy jednotlivych svalovych vladken, které jsou hmatatelné).

Dle vysky defektu miiZze micha vyhfeznout po celé délce patete, ale nejvetsi vyskyt
se udédvd v lumbosakrilnim regionu. Vyska léze je velmi dilezitda pro budouci funkéni
schopnosti pacienta, protoZe obecn€ plati, Ze ¢im niZe je léze, tim méné€ zévaZny je
neurologicky deficit.

Dungl (2005) rozdéluje spinélni dysrafie dle lokalizace postiZzenych segmenti do 3
kategorii, které podrobné jiZ Mc Donald v roce 1986 popsal.
skupina I: postihuje hrudni a horni bederni segmenty véetn& L2, m.quadriceps femoris je
pareticky, proto samostatna chlize neni moZna
skupina II: postihuje dolni bederni oblast od L3 do LS5, glutealni svaly jsou paretické, ale
funkce m. quadriceps femoris a medialnich flexord kolena je ¢asteéné zachovana, uvadi se,
Ze az 80% pacienti je v dospélosti schopno chiize s oporou o berlich a s ortézami hlezna a

nohy

% Periferni, neboli chab4 obrna vzniki p¥i poruSe dolniho (periferniho & II.) motoneuronu. Dolnf
motoneuron je alfa-motoneuron ptednich rohti mi¥nich
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skupina III: postiZené je kiiZova oblast, funkce m. quadriceps femoris a glutedlnich svalt
je zachovéna, proto aZ 98% pacientti je v dospélosti schopno chiize bez opory

Klasifika€nich systémi, které kvantifikuji neurologickou 1ézi u pacientd s
myelomeningokélou se pouziva po celém svété vice. Mezi nejpouZivanejsi systémy patii:
Sharrard (1964), Hoffer (1973), Lindseth (1976), Ferrari (1985), McDonald (1986) a
Broughton (1993). Bartonek et al. (1999) se pokusil ve své praci u 73 pacientli tyto
nejpouzivangjsi systémy porovnat a zjistit jejich validitu. Vysledek byl takovy, Ze ani jeden
pacient z celé kontrolni skupiny nebyl jednoznaéné kategorizovan ani v jednom ze vSech
klasifikaénich systémi. Z této studie tudiZ vyplyva velka variabilnost v neurologickych
projevech u rozstépil patefe s myelomeningokélou.

Narozdil od misnich 1ézi je senzitivni deficit u pacientii s myelomeningokélou vice
zévaZny neZ motoricky. Diivodem je v&t$i poskozeni drahy zadnich provazcd misnich® a
&asti spinothalamického traktu,>’ které vedou zadnimi a postrannimi provazci. Tyto
zavazn€ji poSkozené senzitivni drahy jsou pravdépodobné vystaveny vice teratogennim
Cinitelim oproti motorickym spindlnim drahdm, které sestupuji pfednimi a postrannimi
provazci.

Vogel et al. (2002) déle uvadi, Ze u 10-30% pacientii se miiZe objevit spasticita,®
jako projev poskozeni horniho motoneuronu,” ktery je poskozen spoletné s dolnim
motoneuronem. Pfi poSkozeni horniho motoneuronu vznikd spastickd obrna, ktera se
projevuje zvySenym svalovym tonusem, zvySenymi S$lachookosticovymi reflexy,
piitomnosti pyramidovych jevii, napft. reflex Babinského a zachovalou svalovou trofikou.
Dungl (2005) taktéZ uvadi, Ze spasticita neni pfirozenou soucdsti manifestni spiny bifidy,

ale je ptitomna aZ u 50% pacientt jako projev pfidruZenych neurologickych symptomu.

4.6.5.2 PridruZené neurologické vady

Hydrocephalus
Nézev hydrocephalus vznikl spojenim je spojeni dvou feckych slov: hydro-voda,

cefalea-hlava. Hydrocephalus by se dal tedy pfeloZit jako voda v hlavé. Diivodem vzniku

% Dréha zadnich provazcli mi¥nich je taktéZ nazyvana drahou hluboké citlivosti, jeliko p¥inésf informace o
taktilnim &iti a propriocepci (pohybocit, polohocit a vniméani vibrace).
%7 Tractus spinothalamicus patfi do anterolaterdlntho systému midnich drah, které ptind3f informaci o
ovrchovém ¢iti (vaimani bolesti, tepla a chladu).
¥ Spasticita oznaduje stav trvalého zvyseni klidového nap&ti ve svalu, které zabraiiuje rozsahu pohybu a
neumoziiuje dostatednou relaxaci (VELE, 2006).
% Hornf motoneuron je klinické oznateni pro sestupné motorické drahy ovliviiujici spindlni ¥zeni motoriky
(nejen tractus corticospinalis, ale i tr. vestibulospinalis, retikulospinalis, tectospinalis a rubrospinalis).
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hydrocephalu muzZe byt jak nerovnovdha mezi produkci a néslednou resorpei
mozkomi$niho moku, tak i vyskyt pfekdzky v jeho pfirozené cirkulaci. Hydrocephalus
muze byt vrozeny i ziskany.

Hydrocephalus dle Amblera (2004) délime na:

1. nekomunikacni obstrukcni — vznika obstrukci v komorovém systému s naslednou
blokadou likvorové cirkulace; je zpisobovan tumory v oblasti III. a IV. komory
mozkové a mokovodu, stenézou mokovodu po zénétlivych onemocnénich ¢i
traumatech, ale zaroveii i u n&kterych vrozenych vyvojovych anomalii jako je praveé
spina bifida

2. komunikujici neobstrukéni — obstrukce se nachdzi mimo komorovy systém, a to
zejména v subarachnoidélnim prostoru; tento typ vznikd ¢asto po riiznych afekcich
mozkovych plen, jako jsou zan&ty, krvaceni, ¢i traumata; zaroveil se do této
skupiny zafazuje normotenzni hydrocephalus, ktery mé typickou klinickou trias:
demence, poruchy chiize a inkontinence moc€i bez nitrolebni hypertenze

3. zevni hydrocephalus — nejCastéji se vyskytuje u kojencd a projevuje se roziifenymi

subarachnoidealnimi prostory spolu s abnormalnim ristem hlavicky

Hydrocephalus sam o sob& neni nemoc, nybrZ pouze je nasledkem néjaké nemoci ¢i
jiné pficiny. P¥i tomto klinickém stavu dochézi k nadmémému hromadéni mozkomisniho
moku v nitrolebi, nejéast&ji v komorovém systému.>® Mozkomi¥ni mok je &ird tekutina
podobajici se plazmé, kterd obsahuje jen minimélni obsah proteinti, a kterd obklopuje
mozek a michu. Mozek vlastn€ vtéto tekuting plave, coZ sniZuje jeho vahu o 97%
(MARIEB et al., 2005). Mozkomi$ni mok se tvofi v choroidalnich plexech, které jsou
tvofeny klubiCkem vlasenic obalené ependymovymi buitkkami. Filtrat prostupuje
kapilarami ven a vstupuje do komorového systému jako mozkomi$ni mok, odkud dale
pronika do subarachnoidalniho prostoru a klky pavouénice zpét do krve. Denné tedy

mozkomiSni mok vznika z krve a vraci se zpét do krve v mnozstvi asi 500 ml za den.

Mozkomisni mok ma t¥i Zivotné diileZité funkce:
- udrZuje mozkovou tkai pod urlitym tlakem a omezuje pfipadné mensi otfesy a

narazy

30 Komorovy systém je sloZen ze &tyk komor, které jsou navzajem propojeny uzkymi kanélky. Za normélniho
stavu mozkomi¥ni mok volné& protékd komorami do uzavienych komor na spodku mozku, protékd po
povrchu mozku a michy a nakonec je absorbovén krevnimi vldse&nicemi do krevniho ob&hu.
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- dopravuje do mozkové tkané nezbytné Ziviny a odvadi z ni odpadni latky
- jeji pritok uvnitf lebedni dutiny a patete vyrovnavd zmény nitrolebeéniho objemu

krve, tedy mnoZstvi krve v mozkové tkani.

Lécba hydrocephalu u diagnézy spina bifida:

Hydrocephalus je velmi vyznamna a ¢astd pfidruZena neurologicka vada manifestni
spiny bifidy. Dungl (2005) uvadi, Ze se vyskytuje u 80-90% nemocnych, a to zejména u
pacientt s vy$8i 1ézi. Hydrocephalus miiZe byt pfitomny pfi narozeni, ale &ast&ji se za¢ind
rozvijet az v 1.-2. tydnu po narozeni. Pokud se nerozvine do pil roku od narozeni, je jeho
vznik jiZz malo pravdépodobny.

Hydrocephalus zplisobuje abnormalni rist lebky, zvraceni, ospalost, vznétlivost,
zachvaty, poSkozeni zraku a utlatovani mozku, coZ vede k jeho vaZznému poskozeni. Proto
se tento stav fedi chirurgickou cestou pomoci tzv. ventrikuloperitonedlnimu shuntu. Shunt
je pruzna a pevna trubice, katetr, s ventilem, kterd odvadi mozkomi$ni mok z centralni
nervové soustavy do peritonedlni dutiny, nebo do jugularni Zily (AMBLER, 2004). Ventil
na katetru, nazvany Spitz-Holter ventil’' reguluje tok a mnoZstvi odvid&ného
mozkomi$ntho moku. Je ale dileZité zminit, Ze shunt systém sebou nese i moZné
komplikace, jako je mechanické selhdni, infekce, poskozeni tkan& nebo potieba
prodlouZeni nebo vyména katetru. Obecné tyto systémy vyZaduji periodické sledovani a
pravidelnou Iékaiskou kontrolu.

Hydrocephalus se diagnostikuje klinickym neurologickym vySetienim a
pomocnymi zobrazovacimi metodami lebky a mozku, jako je ultrasonografie, CT

vySetfeni, magneticka rezonance a mé&feni nitrolebeéniho tlaku.

Arnold-Chiariho malformace

Arnold-Chiariho malformace je kongenitalni, neboli vrozend malformace lebky, pii
které dochazi ke zmenSeni jamy lebni s kauddlnim pfesunem moze€kovych tonzil pod
velky tylni otvor (foramen occipitale magnum) do kréniho patefniho kanélu a tim dochazi
k utlaku prodlouzené michy a pravdépodobné i k porucham cirkulace mozkomi$niho

moku. Byva pravidelnou soucasti myelomeningokély a podle prolapsu se rozliSuje na tfi

*! Spitz-Holter ventil je nazvany po konstruktérovi Holterovi a operatérovi Spiltzovi. John Holter v roce 1955
Zkonstruoval prvni bikompatibilni jednocestny ventil pro svého syna, ktery se narodil s myelomeningokélou
a s postupng se rozvijejicim hydrocefalem. Samotnému Holterovu synovi pfinesl tento vynélez prodlouZeni
Zivota ,,pouze“ o p&t let, kdy nakonec zemfel na komplikace zpilisobené paraplegii a inkontinenci, ale jeho
ptipad se stal zdkladem pro dalii vyvoj a ndslednou vyrobu ventilu s ndzvem Spitz-Holter, ktery dnes zna
cely odborny svét.
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stupné malformace. JelikoZz je tato malformace pifitomnd u vétSiny pacientl
s myelomeningokélou a pfitomnym hydrocephalem (Tecklin (1994) udava 90%),
predpoklada se, Ze zde existuje zatim neobjasnény vztah mezi kélou, hydrocephalem a
Arnold-Chiariho malformaci. Napf. dfive se pfedpokladalo, Ze kéla funguje jako kotva,
ktera za ucelem ochrany kranialniho posunu michy stahuje mozedek pfes foramen magnum
do pétefniho kandlu, a tim je zplisobena obstrukce mokovodu kterd davd za vznik
hydrocephalu. Nov&j§i prace ale udavaji, Ze tento vztah je komplikovangj$i a jsou tématem
mnoha studii.

Mezi klinické pfiznaky Arnold-Chiariho malformace patii poskozeni funkce jader
dolnich hlavovych nervi, spojené s poruchou fonace,*> polykani, slzeni, dychdni s apnoi a
bradykardii a ¢asté jsou i poruchy vidéni. Pfiznaky se u 10-20% déti mohou objevit jiz do
prvniho mésice Zivota, ale téZ b&hem dospivani (ENGLER et al., 1998). Pfi klinickych
pfiznacich a po neurologickém vySetfeni jsou takto postiZzeni pacienti indikovani k

dekompresni operaéni 1ébé.

Syringomyelie (hydromyelie)

Nézev syringomyelie pochazi z feckého syrinx, pistala a myelos, micha. Jde o
progresivni myelopatii, kterd je charakteristickd tvorbou dutin v $edé hmoté misni, které
jsou naplnény mozkomi$nim mokem v Sirokém centralnim mi¥nim kanalku. Syringomyelie
miZe byt primérni, jejiZz pfi€inou je vrozena vyvojova vada, a nebo sekundarni, kterd
vznika nasledkem rtznych patologickych procesi. V ptipadé manifestni spiny bifidy se
jednd o syringomyelii primarni, kterd byvéa zptsobena blokadou cirkulace mozkomi$niho
moku Armold-Chiariho malformaci (AMBLER, 2004). Ziroveii se tato primarni
syringomyelie nachazi az u 47% pacientii s diastematomyelii (GAN et al., 2007).

Klinicky obraz se obvykle zafind vyvijet aZz v dospélosti a je charakteristicky
disociovanou poruchou &iti, motorickym deficitem a svalovymi atrofiemi a kyfoskoliézou
v oblasti horni Th patete.

Pii stacionarnim ¢&i pomalu progredujicim priib&hu je 1é¢ba vétsinou konzervativni,
ale pfi jasné progresi je nutnd neurochirurgicka konzultace s eventudlni neurochirurgickou
1é¢bou, kterd viak nese riziko ztraty motorickych, senzorickych, reflexnich a autonomnich

funkei.

32 Fonace znamend tvofeni nebo vydéavéni hlasu.
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4.6.5.3 Inkontinence mod¢i a stolice

Poruchy funkce dolnich mo&ovych cest a stolice patfi u pacienti se spinalnimi
dysrafismy mezi nejtéZz8i neurogenni poruchy, jelikoZ neurologické léze vznikajici
v souvislosti se spindlnimi dysrafismy jsou velmi variabilni. Krhut (2005) fik4, Ze neexituji
dve déti, které by mély stejny neurourologicky nalez. Klinicky jsou tyto poruchy nazyvany
jako mocova inkontinence a inkontinence stolice.®® Jejich vyskyt zalei na poskozeni
inervace dolnich cest mocovych a fitnitho svérage, na které ma hlavni vliv n. pudendus
internus (S2-S4) ktery vychézi z plexus sacralis (L4-S5, Co) (DYLEVSKY aj., 2000).

Zékladni inerva¢ni osa pro inervaci mocovych cest zahrnuje $edou kiiru mozkovou,
pontinni mikéni centrum, sakralni mikéni centrum ve vy$ce S2—S4 a periferni autonomni a
somatické nervy. Samotné dolni mocové cesty jsou inervovany somatickym a vegetativnim
nervovym systémem>*(KRHUT, 2005). Sympaticka vldkna ovliviiuji relaxaci m. detrusoru
(trojvrstevny sval hladké svaloviny podilejici se na vypuzovani mo¢i) a kontrakei vnitiniho
sv€rate. Parasympatick4 vldkna naopak ovliviiuji kontrakci m. detrusoru a relaxaci
vnitfniho sv&rafe. Somatickd vldkna cestou n. pudendus inervuji zevni sv&ra€ a &ast
panevniho dna. Pfi dysfunkci dolnich modovych cest dochazi k poruse mikéniho
(bulbospindlniho) reflexu,>® ktery se podili na vypuzovéni mo&i z mogového méchyfe.

U pacientti se spindlnimi dysrafismy miZeme postiZzeni neurogenniho méchyte délit
dle vy¥ky léze na suprasakrélni a infrasakralni modovy m&chyt. U suprasakrélniho,*® typu
infrapontinniho mo&ového méchyfe dochazi k hypereflexii detrusoru a inkoordinaci mezi
detrusorem a sfinkterem, kterd zplsobi stagnaci mo¢i v mo¢ovém méchyti, ¢imZ se
vyznamné zvySuje riziko infekci dolnich mocovych cest. U infrasakralniho mocového
méchyfe je zachovand automacie n. sympatiku, ale dochdzi k nedostateénému
vyprazdiiovani moc¢i diky hypoaktivnimu detrusoru a hyperaktivit¢ vnitiniho svérace
(VACEK, 2005). Po komplexnim urodynamickém vy3etfeni,’’ které dava predstavu nejen

% Inkontinence stolice zna&i neschopnost kontrolovat vyprazdiiovani stolice.

3 Sympatick4 nervové vlakna vychazeji z Th10-L2 a cestou n. hypogastricus sestupujf k plexus pelvicus, kde
inervuji oblast trigona, hrdla mo&ového mé&chyfe a proximalni uretry. Parasympatickéd inervace vychazi ze
sakralni michy (S2-S4) a somaticka inervace z S3-S4.

% Mikeni reflex mé 5 fézi: reflexni inhibice alfa motoneuronu a relaxace zevniho svdrade, sniZeni
intrauretdrniho tlaku, inhibice sympatiku pontem, zvy$eni tlaku m. detrusoru a aktivace parasympatiku, ktery
zyﬁsobi mohutnou kontrakci detrusoru a podporu relaxace vnitiniho svérace.

% Suprasakrdlni neurogenni modovy m&chyt se dile d&li dle vysky léze na suprapontinni (CMP,
Parkinsonova choroba) a infrapontinni mo¢ovy mé&chyt.

7 Do komplexniho urodynamického vy3etfeni, které by videdlnfm pkipad® m&lo byt provedeno po
neurochirurgickém uzavfeni defektu, patfi: sonografické vySetfeni ledvin, zmé&feni postmik&niho rezidua,
odebrani kultivace modi, vySetfeni motového sedimentu, stanoveni hladiny sérového kreatininu,
objektivizovan{ frekvence mikce a stanoveni mikénich objemii pomoci véZen{ plen
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o funkci sakrdlni michy, ale i hornich cest moc¢ovych, je cilem 1é€by pfedeviim dosaZeni
nizkotlakého prostfedi v modovém méchyfi. Dit€¢ (1999) uvadi, ze az 40% dé&ti
s neurogennim modovym méchyfem p¥i myelodysplazii je ohroZeno postiZenim hornich
cest modovych (ledviny, moéovody) a dodava, Ze v naprosté vétsing piipadi je Cista

3 spolu s podavanim anticholinergik, baclofenu &i alfa-

intermitentni katetrizace
sympatolytik a Gpravou denniho rezimu a p¥{jmu tekutin dostate¢né efektivni lécbou.

Inkontinence stolice miize byt u pacienti s manifestni spinou bifidou zplisobena
poSkozenim nn. rectales inferiores (vétévky n. pudendus, S2-S4), které inervuji m.
sphincter ani externus (m. sphincter ani internus je inervovan z proximélnich nervii
sympatiku) a kGZi v okoli fitniho otvoru, nebo poskozenim senzorickych nervi, které
kontroluji vykaly v kone&niku. Poskodi-li se nervy kontrolujici svérace, sval nepracuje
spravné a miZe nastat inkontinence. Jsou-li ale poskozené senzorické nervy, pacient neciti,
Ze vykaly jsou v koneéniku.

Mocova inkontinence a inkontinence stolice patii mezi nejéast&j§i problémy u
pacientli s manifestni spinou bifidou. VaZnosti tohoto problému se zabyval ve své
prifezové studii (cross-sectional study) Verhoef et al. (2005a). Uvadi, Ze aZ 70% mocové
inkontinentnich pacientd s manifestni spinou bifidou udéva jako nejvétsi problém praveé
mocovou inkontinenci, a zdroveti 77% pacientt trpicich inkontinenci stolice udava jako
nejvetsi problém inkontinenci stolice. Jiz z téchto vysledkil vyplyvé, Ze pravé management
mocové inkontinence a inkontinence stolice by mél patfit mezi nejvyznamné&j§i faktory

nejen 1é¢by, ale i socialniho zafazeni té€chto pacientl do spolecnosti.

4.6.5.4 Ortopedické vady

Z ortopedickych vad gasto u manifestni spiny bifidy pozorujeme deformity nohou,
deformity kolennich kloubti, subluxace az luxace ky¢elnich kloubli a deformity patete.
Zaroveti se u déti s manifestni spinou bifidou &asto objevuji spontanni fraktury, které
vznikaji jako disledek osteopordzy, ktera se postupné vyviji z nedostateéného funkéniho
zatéZovani.

Deformity nohou:

Deformity nohou patfi mezi zavazné komplikace moZné vertikalizace, jelikoZ
podminkou nezavislé chiize je plantigradni naslap. Brown (2001) uvadi, Ze deformity

nohou se vyskytuji aZ u 80% déti s manifestni spinou bifidou. Mezi nejéastéj§i deformity

% Cista intermitentni katetrizace (CIK) znamena opakované zavadéni katetru do moového mechyte
mocovou trubici za G&elem jeho vyprazdnéni.
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nohou patii pes equinovarus, pes calcaneus a pes valgus.”® Tyto deformity mohou byt
piitomny jiZ pfi narozeni nebo se rozviji sekundarn€ v dasledku svalové dysbalance. Cilem
lécby je dosazeni mobilni nohy pomoci obuvi, ortotickych pomiicek a pfipadnymi

operacemi, které jsou voleny individudlng dle charakteru deformity.

Deformity kolennich kloubi:
U manifestni spiny bifidy mohou byt deformity kolenou (flexni kontraktury,

exten¢ni kontraktury, genu valgum a genu varum — vboéené a vybocené koleno) vrozené,
ziskané i kombinované. Dungl (2005) uvadi, ze az u 50% d&ti se vyskytuje flexni
kontraktura kolenou, kterd omezuje chizi. Zaroveii dodavd, Ze u kontraktury vét$i nez 20
stupiidi je u chodicich déti indikovéno operaéni prodlouZzeni flexort kolenniho kloubu, aby

byla dosaZena plna extenze.

Subluxace aZ luxace kycelnich kloubii:

Deformity ky¢elniho kloubu jsou u manifestni spiny bifidy podminény
multifaktoridln€ svalovou nerovnovédhou, kontrakturami v riznych smérech, polohou
panve a deformitami patefe (DUNGL, 2005). Lécba subluxaci a luxaci ky&elnich kloubd,
které jsou nejCastéji paralytické a vyskytuji se v 30-50% pfipadd, je diky diiv&j§im
neuspokojivym opera¢nim zakroklim (vysoké procento redislokaci, rozvoj bolesti a
ztuhlosti) kontroverzni (SMITH et al., 2005). Obecné se uvadi, Ze jednostranné luxace,
které nemusi byt bolestivé, je nutno korigovat, aby bylo dosaZeno rovnovazného postaveni
panve u chodicich pacientd. Na druhou stranu u oboustrannych luxaci se v poslednich
letech od operaéniho feSeni odklani do doby pfipadného vzniku kontraktury, ktera by vedla

k nadm&€mému sklonu panve a bederni hyperlordéze. Dias (2004) doddv4, Ze hlavnim

cilem 1é&by luxaci ky¢elniho kloubu by mélo byt zachovéani maximdlni funkce.

Deformity pdtere:

Mezi nejéastéjsi deformity patefe u déti s manifestni spinou bifidou patfi vlivem
paralyzy skoliézy a kyfézy, které se objevuji v 30-50% ptipadt (WAI et al., 2005). Tyto
deformity mohou byt vrozené, ziskané, ale i smiSené a obecné& plati, Ze ¢im vySsi je 1éze,
tim je vétsi riziko rozvoje t&chto deformit. Vzhledem k €astému rozvoji deformit patefe
v obdobi rlstu jsou pacienti monitorovani kazdy rok. V 1é¢b& deformit se v dnesni dob&

pouzivaji korzety a v pfipad¢ zhorSeni zakiiveni deformity se chirurgicky indikuji fize

* Pes equinovarus, neboli vtoden4 kotiska noha, je charakterizovana poruchou mm. peronei, m.tibialis ant. a
extensort prsti. Klinicky se chodidlo std¢i dovnitt, vdha spo&iva na Spikce a pata se zveda. Pes calcaneus
vzniké pti poru$e m. triceps surae, a proto se nelze postavit na $pitku a vaha spo¢iva na calcaneu. Pes valgus
vznika pti porue m. tibialis posterior nebo kratkych svalii nohy, tudiZ se chodidlo sta¢i ven (VELE, 2006).
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obratlovych oblouki.*’ Dias (2004) déale pise, Ze vzhledem k dileZitosti pohyblivosti panve
béhem chlize u ambulantnich pacienti by neméla byt provadéna fize lumbosakrélniho

pfechodu.

Hlavnim cilem ortopedické 1éEby je vertikalizace postizenych déti, k CemuZ se
pouzivaji jednoduché stavéci rdmy (diky fixaci nohou a kolen se nemusi pouZivat ruce),
parapodia (stav&ci rdm, ktery umoziuji sezeni a samostatné ptesuny pfi pouZiti opory o
ruce) a ortézy nohou a hlezna s pfipadnou fixaci kolenniho kloubu, které udrzuji
plantigradni naslap (DUNGL, 2005). Dal§imi dileZitymi body ortopedické a rehabilitaéni
péce je udrZeni ¢i zlepSeni pohyblivosti, postury a flexibility pomoci prevence kloubnich
kontraktur, korekci jiZ vzniklych deformit a minimalizovani senzorickych a motorickych
dysfunkeci. Obecné plati, Ze opera¢ni feSeni by mélo byt indikovano jen u deformit, které
omezuji funkeci.

Komplikace ortopedickych vad, at’ uz pooperaénich i preoperacnich jsou Casté.
Mezi nejéastéjsi komplikace patii dekubity,41 problémy s vyprazdiiovanim a hojenim ran a
infekce.

4.6.5.5 Mentalni poruchy

U 30% pacientti s diagnostikovanou manifestni spinou bifidou a hydrocephalem se
vyskytuje sniZené IQ, které se projevuje pfedevsim ve schopnosti uéeni, ustnim projevu,
ktery byva nepfiméfeny a nadmérny a neobratnosti hornich kondetin (VOGEL et al.,
2002). Mentalni schopnosti ditéte jsou nejvice zavislé na stupni hydrocephalu, tudiz pokud
ma pacient mirny stupeii hydrocephalu a zaroveti se mu dostava kvalitni 1ékafska péce, pak

je pravdépodobnost mentalnich poruch velmi mala.

4.6.5.6 Sexudlni poruchy

S moderni zdravotni pééi zaroveti pfibyva i dospélych pacienti s manifestni spinou
bifidou, u kterych sexudlni poruchy hraji t€Z velmi dtleZitou roli. Tyto poruchy mohou
&asto zasahovat do psychického ptirozeného vyvoje adolescentii. Rada téchto problémi je
spojena s pocity studu a trapnosti, a proto je velmi dileZitou souéasti edukace sexualnich

aktivit. Prav€ mirou vzdé€lani sexudlnich aktivit u pacientd s manifestni spinou bifidou se

“ Fiaze obratlovych obloukii znamena kostni spojeni jednotlivych pétefnich obratlii za pomoci kovovych
implantatd, které zpevilujf patefni segment.

! Dekubity, neboli proleZeniny jsou defekty mikkych tkani (kiize, podkozi i hlubsich struktur) vznikajic{ na
podkladg ischemiace tkdn{ nadm&rnym piisobenim tlaku kostnich prominenci.
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zabyval Verhoef et al. (2005b). V jeho prufezové studii bylo zapojeno 157 pacientii
s diagnézou spina bifida s prim&€mym vékem 20 let. Naprostd vétSina pacientd (147
pacientd) udévala, Ze jiZ obdrZeli jisty stupeini sexudlniho vzdélani, ale nejvice se tak délo
od vrstevniki ve $kole a poté od rodiny. Pouhd pétina pacientl byla informovana od svého
lékafe. Pacienti nejcast&ji dostavali informace o reprodukci, antikoncepci a sexualné
pfenosnych chorobach, ale o sexualit¢ a moZnostech sexuality vztahujici se ke své
diagnéze byli informovani velmi zfidka.

ProtoZe sexudlni aktivita je velmi dileZitd pro psychicky stav jak zdravych, tak i
télesné postizenych lidi, z této studie jasné vyplyva zavazny nedostatek sexudlniho
vzdelani a nasledna sexudlni diskriminace v budoucim Zivot& u pacientl se spinou bifidou,

ktefi jiZ b&Zné& ptezivaji do obdobi dospélosti.

4.7 Operacni 1écba

Hlavnim cilem operace je chirurgické kryti vyhiezu kizi, ale zarover i uvolnéni
fixované michy a rekonstrukce malformované michy a misnich obali do pateiniho kanalu.
V dnesni dob€ jsou novorozenci s otevienou myelomeningokélou standardné operovani do
tf dnid po narozeni, aby se zabrénilo infekci centralniho nervového systému, kterd by vedla
v disledku meningitidy ke smrti. Pokud ale vyhfezly vak prosakuje, mélo by dojit
k chirurgickému kryti vyhifezu do 24 hodin (VOGEL et al., 2002).

Sutton et al. (2003) ptedpoklada, Ze podstatou neurologického postiZzeni plodu neni
pouze samotny defekt neurulace b&hem 21.-28. dne gestace, ale zdroveri i vystaveni
nervové nekryté tkané toxickym substancim v plodové vodé€ a dokonce i trauma zpisobené
déloZni sténou béhem porodu. JelikoZ na ultrazvuku lze u postizenych plodd vidét pohyb
dolnich konéetin jiz v 17.-20. tydnu gestace, d4 se pfedpokladat, Ze k neurologickému
postizeni dochazi aZ pozdé€ji, a proto se v poslednich letech zafind uvaZovat o
chirurgickém uzavieni a kryti vyhfezu jiZ v dobé€ prenatilni (MITCHELL et al., 2004).
Jelikoz myelinizace* hfbetni michy zatind variabilng okolo 15. tydne a ve 20. tydnu

vvvvvv

trubice ma lepsi piedpoklady pro regeneraci hibetni michy a lepsi klinicky vysledek.

*2 Obecné se uvadi, ¥ myelinizace (neboli postupné vytvafeni obalii, myelinovych pochev, nervovych spoji)
Je velmi variabilni proces jak v prostoru, tak i v ase a Ze pfedni mi¥ni kofeny se myelinizuji ve 20. tydnu
vyvoje a zadni az v 33. tydnu vyvoje (DYLEVSKY, 2007).
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Prvni operace ,,in utero* provedl Bruner a kolektiv v roce 1994 a to fetoskopickou
technikou v 28. tydnu gestace (HIROSE et al., 2003). I kdyZ tato operace nebyla 1'1spe‘:§na’143
a na par let se od ni odstoupilo, jsou od roku 1997 na vysoce kvalifikovanych klinikach
provadény operace ,in utero“ otevfenou nitrod&loZzni technikou (ZAMBELLI et al.,
2007a). Mnoho vé&deckych praci zkouma4, zda tyto operace, které pfedstavuji pro matku i
plod podstatné riziko, sniZzuji neurologicky deficit. Obecné se piedpoklada, Ze nitrod€lozni
korekce myelomeningokély by mohla zvratit Arnold-Chiariho malformaci a tim zmirnit
hydrocephalus, ktery se vyskytuje aZ u 90% postizenych déti.

Zambelli et al. (2007a) popisuje ptipadovou studii u 19ti leté pacientky, u které
probé&hla ve 24. tydnu gestace operace “in utero” pro diagnostikovanou myelomeningokélu
plodu v regionu L1-L5. Celkoveé byl plod vystaven zevnimu prostfedi 17 minut. Pacientka
prodélala cisafsky fez v 36. tydnu t€hotentsvi s Apgar scorem 8,5.* V patém mésici
postnatdlniho v&ku kojenec mél stdly stupeti  hydrocephalu, opozdély
neuropsychomotoricky vyvoj adekvatni svému postizeni, ale kojenec nepotfeboval
ventrikuloperitonealni shunt. Zaroven motorika dolnich konéetin kojence byla srovnatelna
s 1ézi L5. Tato operace se tudiZ d4 povaZovat za GispéSnou a muze se stat pitkladem dalSich
klinickych studii.

V USA existuje sdrueni 3 specializovanych klinik,* tzv. Management of
Myelomeningocele Study (The MOMS Study), které se zabyvé vyzkumem prenatélnich a

postnatélnich opera¢nich metod.

4.8 Moznosti fyzioterapeutické intervence

JelikoZ klinicky obraz u pacientd se spinou bifidou je velmi variabilni a nezavisi
pouze na neurologickém postiZzeni, nybrz i na ortopedickém obrazu, musi byt
fyzioterapeutickd 1é¢ba individualni a zaroveri nastavend na mentdlni stav ditéte. Obecné
by se mélo s rehabilitaéni 1é€bou zadinat jiZ od narozeni a ve vétsin€ ptipada by tato 1é¢ba

méla probihat jako souédast prevence po cely Zivot pacientd.

4 Ze 4 ptipadovych studif preZili pouze dva jedinci a jejich klinicky budouci obraz koreloval s obrazem
pacientii operovanych postnatalng.
“ Apgar score je hodnocenfm stavu novorozence bezprostfedn& po porodu, hodnoti se dychéni, srde&ni
frekvence, svalovy tonus, vzhled a barva kiiZe a reflexy. Celkov& mtiZze mit novorozen& maximéalné 10 bodd a
?ﬁ 7 bodech je nutna resuscitace novorozence.

* The Children’s Hospital of Philadelphia, Vanderbilt University a The University of California at San
Francisco, www.spinabifidamoms.com.
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Podstatou fyzioterapeutické intervence je véasna a spravnd diagnostika postiZeni
pacienta a zvoleni optimélniho 1é¢ebného postupu. V idedlnim ptipadé¢ by mélo byt
postizené dité¢ sledovano jednim fyzioterapeutem jiZ od narozeni, a to nejen kvili
klinického obrazu neurologického postiZeni (TECKLIN, 1994).

Diky neurologickému postiZeni, které ma obraz podobny transverzélni 1ézi misni,
se postupuje s léEebnou t€lesnou vychovou jako u paraplegikii — polohovani, péfe o
modovy méchy¥, pasivni pohyby DKK, kondiéni cvideni trupu a HKK, néacvik sedu, stoje,
chiize a padit (HROMADKOVA, 2002). Z ortopedického hlediska se v 1é¢ebné t&lesné
vychové fyzioterapie vénuje hlavné prevenci a léfenim deformit patefe a poruch s tim
spojenych, a prevenci a lé€enim kontraktur a deformit dolnich koncetin.

Cilem fyzioterapie je eliminovat negativa vznikld postiZzenim a upraveni funkci
pfechodng& sniZenych, oslabenych nebo ztracenych v rdmci daného postiZzeni. Maximdlni
pozornost by méla byt vénovana svalstvu hornich kondetin a trupu, jako dominantni
lokomo¢ni jednotce. Rehabilitaéni program by mél byt od zagatku vénovén vlastni aktivite
ditéte a ne vyétem pasivnich procedur. Vzhledem k dne¥ni moderni 1é€b&, kdy se pacienti
se spinou bifidou b&Zné doZivaji dospélosti (napf. Woodhouse (2007) uvadi, Ze 50%
pacientli ve vyspélych zapadnich statech se doZiva 35. narozenin), by postizené dit¢ mélo
zvladnout co nejvice ukonii ve vlastni sebeobsluze, které v budoucich letech vedou

k uplatnéni se ve spolenosti, tzv. resocializaci.

Mozné prostiedky rehabilitaéni intervence:

- polohovéni k prevenci vzniku dekubitli — pfi leZeni trpi sakrum, velké trochantery,
oblast ilickych spin, lopatky, kolena, kotniky, paty a pfedni plochy bérca, pfi sezeni
trpi nejvice krajina sedacich hrboll a kostrée a pfi chtizi trpi op&rné plosky nohou
(WENDSCHE aj., 1993)

- polohovani k prevenci vzniku kontraktur

- pée o mocovy méchyt a defekaci

- dechova cvigeni

- pasivni pohyby dolnich kongetin k udrZeni hybnosti a prokrveni

- kondi¢ni cvi€eni hornich konéetin

- posilovani svalového korzetu kolem patefe a oslabenych svalovych skupin

- stabilizaéni cvideni

- nacvik sedu a obsluhy na Itizku a na voziku
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pfesun z liZka na vozik a opaéné

vertikalizace s pevnou oporou (slouZi k prevenci odvépnéni kostry, vzniku

mocovych kamenti a ortostatickych kolapsii)

nécvik stoje a chiize s oporou o berle pti 1ézich niZ§ich nez L2 (cilem je ovladani

berli, ptekonavani piekazek, presun z jedné polohy do druhé)

specialni fyzioterapeutické koncepty aplikovatelné na neurologicka postiZeni

1. Vojtova metoda reflexni lokomoce

2. Bobathliv koncept, neboli neurodevelopmental treatment (NDT), zahrnuje
polohovani, handling, tapping, facilitaci a inhibici

3. Pohybova terapie podle A. Petd

4. Proprioceptivni neuromuskularni facilitace (PNF)

5. Lé&ebna rehabilitace dle sestry Kenny

fyzikalni terapie jako pomocny prostfedek 1é&ebné rehabilitace

ergoterapie

socialni a pedagogicka rehabilitace
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5. Specialni ¢ast

Pro zpracovani 3 kazuistickych studii jsem vybrala pacienty, ktefi se narodili
s nejCast&j$im cystickym typem manifestni spiny bifidy, tzv. myelomeningokély, dozili se
dosp&losti a jsou pfiblizn¢ stejné stafi. Pro uchovani anonymity budou tito pacienti

nazyvani pomoci &isel 1, 2 a 3.

5.1 Metodika prace

Typ studie

Jedna se o ptipadovou studii, kterd pracuje se 3 pacienty, kterym byla po narozeni
diagnostikovéana vrozena vyvojova vada spina bifida cystica s myelomeningokélou, ktera
musela byt z divodu moZné infekce operané feSena. Studie je zaméfena na porovnani
dosavadni fyzioterapeutické intervence u té€chto pacientli a porovnani jejich dosavadni

1é&by v zavislosti na vysce léze myelomeningokély.

Charakteristika vybéru pacienti

JelikoZ v Ceské republice neexistuje Zadné sdruZeni pacientl s rozit&pem pétefe
nebo centralni registr takto postiZzenych jedincii, byli vhodni pacienti vybrani z Jedlickova
ustavu v Praze, kde v minulosti nav§tévovali nebo navitévuji denni studium stfedni Skoly a
kde jim byla vramci pobytu poskytnuta pravidelnd rehabilitaéni 1é¢ba. Mezi vybérova
kritéria pacientl patfil jejich v&€k, ktery se pohyboval mezi 21-26 lety, tedy v dobé
dokonéeného vyvoje pacient. Déle byli pacienti vybrani na zdkladé rozdilné vysky léze

myelomeningokély a nezaleZelo na pohlavi a trvalém bydlisti.

Metody pro ziskavani dat

Data potfebna pro tyto piipadové studie byla ziskdvana pomoci osobnich pohovorti
s pacienty a zvla§t€ s jejich rodinami ohledné anamnestickych dat, psychomotorického
vyvoje a dosavadni rehabilitaéni 1é¢by. Dalsi data byla ziskdna z léka¥skych karet
poskytnutych Jedlickovym ustavem v Praze a osobnimi lékafi za souhlasu jednotlivych
pacientd. Pro zhodnoceni momentalniho kineziologického stavu pacientii bylo pouZzito

vlastniho orientaéniho vySetfeni hybného systému.
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5.2 Anamnézy sledovanych pacienti

(v niZe psaném textu jsou klinické terminy shodné sterminy, které byly pouZity

ve zdravotnich kartach pacienti €.1, 2 a 3)

5.2.1 Anamnéza ¢.1

VySetfovans osoba: &.1

Pohlavi: Zena
Roénik: 1982

Diagnéza: stp. operaci vrozené Th-L myelomeningokély a hydrocephalus

akralni paraplegie DKK
vesica neurogenes, inkontinence mo¢i a stolice
stp. operaci strabismu

dysplazia coxae bilateralng

RA: matka alergi¢ka, otec zdrav, sourozence nema

OA:

1. t€hotenstvi, bez komplikaci, porod v terminu, spontanné hlavi¢kou

porodni vaha: 3 200 g, délka: 41 cm

po porodu zjisténa vrozena myelomeningokéla a oboustranné dysplazie stiiSek
ky¢li

nemocnost minimalni, prospivala velmi dobie

do dvou let Pavlikovy tfrmeny dopliiované deckou (Frejkovou pefinkou)

4.9.1989 pfijata do Jedli¢kova ustavu

operace:

2. den po narozeni operovana pro vrozenou Th-L myelomeningokélu

2 tydny po narozeni rozvoj hydrocephalu, ktery byl operaéné feSen
ventrikuloperitonealnim shuntem

1983 - revize shuntu

1985 - operovana na o&ni klinice pro esotropii bulbii*®

%6 Esotropie bulbfi neboli konvergentni strabismus bulbi, typickym nélezem je tzv. zk¥iZen4 fixace bulbd,
kdy se dit& levym okem diva na pravou stranu a pravym okem se diva na levou stranu, nalez simuluje parézu
n. abducens.

50



urazy:

poporodni fraktura kli¢ni kosti

abiizus matky: nekoufi, alkohol neguje, drogy 0

abiizus pacientky . 1.: nekouti, alkohol pfileZitostné, drogy 0

AA: negativni
FA: Ditropan (3 tbl. denn¢)

GA: pravidelna menstruace
SportA: 0

PA: studentka stfedni §koly, 2x tydn€ povinnd praxe na administrativnim oddé&leni

Jedli¢kova tistavu

SecA: pfes pracovni tyden pobyt na samostatné garzonce Jedlickova tustavu, o vikendech

bydli s matkou a otcem ve svém rodi$ti v Hofovicich

vyska:

165 cm, vaha: 82 kg, BMI: 30,1

NO: pacientka ¢&.1 svrozenym roz§tépem patefe s Th-L myelomeningokélou a

hydrocephalem, inkontinenci mo¢i a stolice, nosici korzet a pohybujici se na elektrickém

voziku

Predchozi rehabilitace

pravidelnda RHB Vojtovou metodou od narozeni do dnesni doby, kterou provadi
matka pacientky pod obfasnym dohledem fyzioterapeutky, kam dochazeji na
kontrolu 1x mési¢né

1990 - pobyt v Janskych laznich, ale pro nespokojenost matka jiz o Zadny dalsi
pobyt v laznich nezazadala

od sedmi let pobyt ve vSednich dnech v Jedlickové tstavu, kde byla provadéna
pravidelna rehabilitace 2x tydné zaméfena na posilovani bfi§niho svalstva a
svalového korzetu, posilovani zbytkové hybnosti DKK, Vojtovu metodu,
protahovani zkracenych svalil, vertikalizaci, relaxaéni a koordina¢ni cviky HKK,
nacvik stabilizovaného sedu, lezeni po étyfech, mobilita na voziku, vodolééba
vroce 2001 zkouSena hippoterapie, spokojenost, ale upustilo se od ni
z organiza¢nich diivodii

v dnesni dob& m4 pacientka &.1 pravidelnou RHB v Jedlickové astavu 1x tydné€ a o

vikendech je svoji matkou cvi¢ena Vojtovou reflexni lokomoci
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Vypis ze zdravotni dokumentace pacienta

9/1989 - sledovana pro IMC, trvale chemoterapie (Furosemid 25 mg. veder),
nevybavny andlni reflex, inkontinence moci a stolice, mo¢eni pomoci Credeho
hmatu

1990 - pro t&€Zkou luxaci ky€elnich kloubl zadkaz vertikalizace (bylo zkouSeno
stavéni v apardtech a Thomasova dlaha, ale pacientka ¢.1 nebyla schopna chiize)
1993 - korzet typu Chenau pro kyfoskoliézu Th-L patefe (Th8-L3 33 st.)

1995 - opakované dekubity na pravé hyzdi

2000 - opakované dekubity na pravé hyzdi

2001 - zavedena intermitentni katetrizace 2x denné, kdyZ je pacientka doma
provadi matka, opakované IMC

2001 - rehabilita¢ni karta: doporudeni sundéni korzetu, ktery vyrazné omezuje
sobéstatnost (cévkoviani) a nezda se pfili§ funkéni - pacientka je schopna se bez né&j
na voziku lépe pohybovat, ale je na n&j zvykla, a proto ho nechce odloZit

2004 - CIK 5x demnd, doporudeno spontinné nemotit, vysazen Baclofen

(pfetékani) a nasazen Ditropan 3x tbl denné

Psychomotoricky vyvej: (udaje byly zjistény pouze pfi konzultaci s pacientkou ¢.1

z dtivodu nespoluprace rodiny)

samostatné lezeni ve dvou letech
samostatny sed ve tfech letech

v sedmi letech vlastni mechanicky vozik

Neurologické vySetieni

Orientacné hlava, krk, trup:

HKK:

hydrocephalicka hlava, exophtalmus, konvergentni strabismus, za pravym boltcem
hmatn4 kanyla ventrikuloperitonedlniho shuntu

fyziologické zakfiveni krku

hrudnik asymetricky, dextrokonvexni skoli6za, ochablé bfisni svalstvo, na bfiSe

jizva zhojena po vyusténi drendZe, korzet

svalovy tonus: hypertonus bil.
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rozsahy pohybii: omezend extenze a pronace v lokti bil. -20 stuprid, ostatni klouby
v normé&

svalova sila: orientatné 3+

Jjemnd motorika: neobratnost jemné motoriky

vySetFeni povrchového diti: bpn bil.

vySetfeni §lachookosticovych fyziologickych reflexi: hyperreflexie C5—C8

vySetfeni patologickych jevit pyramidovych - zdnikové: Mingazzini, fenomén
retardace - neg.bil.

vySetieni patologickych jevii pyramidovych - iritacni: Juster, Hoffman - pozitivni
bil.

diadochokinéza: symetricka

taxe: (prst - nos) pfesna bil.

stranovd dominance: pravak

svalovy tonus a trofika: hypotonie s hypotrofii bil.

rozsahy pohybi: vlevém a pravém ky€. kloubu vyrazné omezena VR a ABD
s fenomény lupani diky oboustranné luxaci, ostatni klouby bpn.

svalovd sila: na akrum plegie, v ky€. a kolennim kloubu ndznak pohybu (stuperi 1)
vySetieni povrchového Citi : hypestezie na ploskéach a hleznech, proximaln& bpn.
vySetreni §lachookosticovych fyziologickych reflexu: L2-L4: hyporeflexie, L5-S2:
nevybavné

patologické jevy pyramidové iritacni a zdnikové: neg.

VySetieni lokomoce a ADL

pacientka ¢.1 se pohybuje na elektrickém voziku, ktery ma od roku 2003

pacientka ¢.1 je nesob&statna ve své hygiené, potfebuje asistenci pfi koupani,
oblékani korzetu a cévkovani (omezuje ji pravé korzet), sama zvlada ¢isténi zubi,
Cesani, atd.

jidlo si dokaZe nakoupit a ptivést, ve vefejné dopravé potfebuje asistenci

pfesuny na voziku zvlada pouze &astené (sleze dold, ale nevyleze nahoru)

po cely den pro inkontinenci mo¢i a stolice nosi pacientka ¢.1 pleny
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5.2.2 Anamnéza ¢.2

VySetFovana osoba: ¢.2
Pohlavi: muz
Roé¢nik: 1986
Diagnéza: stp. operaci vrozené L myelomeningokély a hydrocephalus
paraparéza DKK, posttromboticky sy DKK
vesica neurogenes, inkontinence mo¢i a stolice
refrakéni o¢ni vada (myopie s astigmatismem, atrofie papil a zrak. nervil)
stp. ortoped. operaci (troji déza v hlezennich kloubech)

balbuties gradus medius*’

RA: rodiée zdravi, sourozence nema
OA:
- ze 3. t€hotenstvi (2x interrupce), béhem téhotenstvi zvysené teploty, kasel, ryma,
porod v terminu, spontanné hlavi¢kou, ki{$en nebyl
- porodni vaha: 3 115 g, délka: 51 cm
- po porodu zji§téna vrozena myelomeningokéla v L oblasti a vrozeny pes
equinovarus
- b&Zné détské nemoci
- 31.8.1993 pftijat do Jedlickova tstavu
operace:
- 2. den po narozeni operovan pro vrozenou myelomeningokélu L oblasti
- 2 tydny po narozeni rozvoj hydrocephalu, ktery byl operané feSen
ventrikuloperitonedlnim shuntem
- 12/1999 - ortoped. operace pro pes equinovarus congenitus na obou DKK, troji
subtaldrni artrodéza a transpozice mm. peronei
urazy:
- ve 3 letech fraktura tibie vpravo pfi RHB
- 8/1998 - popaleni obou piednich partii bércli od kamen - popéleniny II. st.
abizus matky: nekouti, alkohol pfileZitostng, drogy 0

abuzus pacienta ¢.2.: nekufak, alkohol neguje, drogy 0

*7 2. stupeti koktavosti, zjevné a asté piiznaky v obligatnich komunika¢nich situacich, lehké aZ stfedni
synkinézy.
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AA: pyl, vajecny bilek, zviteci srst

FA: trvale neuzivé, pouze pfi infekcich moc€. cest podéavéan Biseptol

SportA: 0

PA: student druhého ro¢niku stfedni obchodni $koly Jedli¢kova tstavu

SocA: ve vSedni dny dojizdi do Jedli¢kova tistavu, bydli s matkou a otcem ve statnim byt

v Praze ve 3. patfe s vytahem
vy$ka: 176 cm, vaha: 85 kg, BMI: 27,4

NO: pacient &2 svrozenou spinou bifidou smyelomeningokélou vL oblasti,

hydrocephalem, inkontinenci mo¢i a stolice, pohybujici se na mechanickém voziku

Predchozi rehabilitace

od narozeni do Ctyf let cviCeni Vojtovy metody pod kontrolou fyzioterapeutky
v Marianskych 14znich, kde pacient ¢.2 s rodici bydlel do sedmi let

od 4-6 let ve viednich dnech pobyt v ustavu socidlni pé€e pro télesn€ postiZenou
mladeZ ve Zbuchu, maminka oznaluje zde provadénou rehabilitaci za velmi
§patnou (Vojtova metoda byla provadéna pouze o vikendech s matkou), a proto i
rodina zaZidala o pobyt v Jedli¢kové ustavu s ndslednym piest€éhovanim se do
Prahy

ve Zbuchu byl pacient ¢.2 pfeu€ovan na pravou stranu - v 5 letech zacal pacient 2
koktat a ma s tim problém do dne$ni doby, zaroveil zkousena hippoterapie, ale po
padu se pro strach pacienta &.2 jiz dal nezkouselo

od péti let do dnesni doby kazdoroéni pravidelné pobyty v laznich KoSumberg, kde
bylo z RHB provadéno: posilovani svalstva trupu a hornich kongetin, cvi¢eni DKK
dle sval. testu, polohovéani v laminatovych dlahach na DKK na noc, polohovéni
v lehu na klinu proti bederni hyperlordéze, polohovani v tureckém sedu, cvi¢eni na
balonu, nacvik vzpiimeného kleku u Zebfin, zdokonalovani lezeni po kolenou,
nacvik rovnovéhy v poloze na 4, masdze DKK, posilovani zadového a bfisniho
svalstva pomoci velkého mice, bradylek, ty€e, posilovani HKK a DKK pomoci
posilovacich stroji a vycvik sebeobsluhy, od roku 1997 do 2000 Tibetské cviky
s vyuZitim mi¢t a akupunktura

od sedmi let zaroven provadéna pravidelna (3—4x tydn€) RHB v Jedli¢kové ustavu

se zaméfenim na Vojtovu metodu (provadénd do 15 let), posilovani bfisniho

35



svalstva a svalového korzetu, posilovani zbytkové hybnosti DKK, vertikalizaci do
12 let, protahovéni zkracenych svald

v dnesni dobé je pacient €.2 rehabilitovan pravidelné 2x tydné€ v Jedli¢kove Gstavu

Vypis ze zdravotni dokumentace pacienta

6/1993 - valgdsni postaveni kolen, hlavné vpravo, vyrazné plochonoZi, extrémni
valgosity obou pat, pes equinovarus - pasivné lze ale korigovat - doporuceny dlahy,
déle konzervativni terapie - mobilizace

12/1998 - na rezimu CIK 4x denng, na porci 400700 ml, opakovana bakteriurie od
novorozeneckého v&ku, inkontinentni a enkopresa,*® s manuilni expresi defekuje
ob den, pak kontinentni

12/1999 - ortoped. operace na obou DKK, troji déza subtalo, transpozice mm.
peronei, pribéh komplikovany se $patn& se hojicim dekubitem v opera¢ni jizvé
vpravo

opakované dekubity na pravé hyzdi

3/2002 - na reimu CIK 5x denng

Psychomotoricky vyvoj: (idaje byly zjist€ny pfi konzultaci s pacientem ¢&.2 a jeho

matkou)

pretadeni ze zad na bficho a zpét kolem 1. roku

samostatny sed ve tfech letech

ve 4 letech lezeni ve vzpfimeném kleku

v 5 letech poprvé zadal koktat, do té doby normalni vyvoj feci
do 6 let lokomoce na upraveném kocarku

od sedmi let mechanicky vozik

Neurologické vySetieni

Orientacné hlava, krk, trup:

hydrocephalick4 hlava

za pravym boltcem hmatna kanyla ventrikuloperitonealniho shuntu
balbuties gradus medius

hrudnik symetricky, bederni hyperlordéza

“8 Enkopresa znamena neschopnost ditste zadrZovat stolici neboli mimovolni vyprazdiiovani stolice ve véku,
kdy uZ to neni normalni.
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ochablé bfisni svalstvo, na bfise jizva zhojena po vyulsténi drenaze

jizva v bederni a sakralni oblasti

svalovy tonus: normotonus odpovidajici véku bil.

rozsahy pohybu: LHK, PHK - orientatné ve viech kloubech a smérech bez
omezeni, aktivn€ i pasivné

svalovd sila: orientaéné€ 4-5 bil.

Jjemnda motorika: bpn bil.

vySetieni povrchového Citi: bpn bil.

vySetfeni slachookosticovych fyziologickych reflexii: normoreflexie

vySetfeni patologickych jevii pyramidovych: neg.

diadochokinéza: symetrické

taxe: (prst - nos) presna bil.

stranovd dominance: pfeuceny pravak

svalovy tonus a trofika: hypotonie s hypotrofii bil.

rozsahy pohybiu: v ky€elnich a kolennich kloubech rozsah bpn., hlezenni klouby
diky troji artrodéze korigovéany v pravém thlu

svalovd sila: ndznak hybnosti LDK ve vSech kloubech, PDK plegicka

vySetfeni povrchového ¢diti: hypestezie od Th 12 distalng, anestezie od kolen
distalng

vySetieni $lachookosticovych fyziologickych reflexi: LDK: hyporeflexie, PDK:
nevybavné

patologické jevy pyramidové iritacni a zanikové: neg.

VySetFeni lokomoce a ADL

pacient ¢.2 se pohybuje na mechanickém voziku, na kterém je plné€ sobéstacny

sam schopen intermitentni katetrizace, nepotfebuje asistenci pfi koupéani ve vang,
kam se i sam pifesune

sob&staény v oblékani, v nakupovani, ve stravé, ve vetejné dopravé (v autobusu
s ndjezdni ploSinou)

piSe pravou rukou, ale fadu &innosti vykonéavé levou rukou
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5.2.3 Anamnéza ¢.3

VySetfovana osoba: ¢.3

Pohlavi: muz
Roénik: 1981

Diagnéza: stp. operaci vrozené myelomeningokély v LS oblasti

smiSend paraparéza DKK vice vlevo

stp. operaci mé&kkych tkdni DKK

neurogenni pseudoklaudikace

fixovand micha se suspektni syringomyelickou dutinou

vesica neurogenes, recidivujici infekty mo&ovych cest

RA: otec zvySeny krevni tlak, matka zdréva, bratr zdrav

OA:

ze 3. téhotenstvi (1. nedonoSené dit& zemfelo den po porodu na pneumopatii, druhé
dité zdravé)

porod tyden po terminu, spontdnn€ hlavi¢kou, k¥i$en nebyl

porodni vaha: 3 150 g, délka: 51 cm

po porodu zjisténa vrozena myelomeningokéla v LS oblasti

mésic po narozeni sekundérni meningitida

pacient propustén po tfech mésicich se suspektnim hydrocephalem a s doporu¢enim
méfeni obvodu hlavy 2x tydné, bez poruchy sfinkterti

1986 - planovalgosni postaveni nohou bilateralné

1989 - pes planovalgus dextra, pes equinovarus sinistra

1998 - nastoupeni do Jedli¢kova tistavu na obchodni $kolu

operace:

v den narozeni operovan pro vrozenou myelomeningokélu v LS oblasti (resekce
vaku kély a plastika durdlniho vaku a kiize)

3.11.210.11.1981 - reoperace a resuktury pro likvoreu v opera¢ni rang

1996 - operace mékkych tkani DKK, prolongace m. biceps femoris bilateralng,
prolongace m. flexor halucis et m. flexor digitorum longus sinistra, transpozice m.

tibialis anterior sinistra

urazy: 0

abuizus matky: nekouii, alkohol neguje, drogy 0
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abuzus pacienta & 3.: kuidk, 10 cigaret denné, 2 kavy denné, alkohol ptilezitostn€, drogy 0

AA: bfiza, roztoci
FA: Xatral
SportA: ¢lenem curlingového tymu vozi€¢kai, trénink 2x tydné

PA: student druhého ro¢niku vysoké Skoly mezindrodnich studii, 2x tydn€ pracuje na

administrativhim oddéleni

SocA: pacient 3 bydli ve viednich dnech v aredlu Jedli€kova tistavu, o vikendech jezdi

domii, ma vlastni automobil
vySka: 165 cm, vaha: 51 kg, BMI: 18,7

NO: pacient €.3 s vrozenou spinou bifidou s myelomeningokélou v oblasti LS pétefe,

posledn tfi roky sfinkterové poruchy, pohybujici se na mechanickém voziku

Piedchozi rehabilitace

od narozeni po néstup do Jedlickova ustavu kaZdodenni domici RHB pod
kontrolou fyzioterapeutky v Pelhfimové

1986 - poprvé pobyt v Janskych 1aznich, pacient ¢.3 se naugil chodit s kozi¢kami

od roku 1987 kazdoroéni pobyty v Janskych léznich, kde se provadélo: posilovani
sval DKK, posilovani zddového a bfis$niho svalstva pomoci velkého mice, chiize
s pomuckami, jizda na kole, plavani, protahovani flexorti ky¢li, kolen, Achillovy
Slachy, chiize ze schodd a do schodl, polohovani v laminatovych dlahach a
vytahovani kontraktur, masdze DKK, vycvik sebeobsluhy

1998 - nastup do Jedlickova ustavu, kde byla RHB provadéna 2x tydné se
zamé&fenim na posilovani bfi§niho svalstva a svalového korzetu, posilovéni
zbytkové hybnosti DKK, protahovani zkrdcenych svali, vertikalizaci, mobilitu na
voziku a vodolétbu a 1x tydné bazén, poprvé byla zkousena Vojtova metoda, ale
pro nevybavnost pacienta €.3 bylo od ni upusténo

1999 - pacient ziskal mechanicky vozik

2002 - posledni pobyt v Janskych laznich

v dneSni dob& mad RHB 1x tydné zaméfenou hlavné€ na protahovéni zkracenych

svalll a posilovani oslabenych svald

Vypis ze zdravotni dokumentace pacienta

11/1996 - MRI - prokazan susp. sy fixované michy, syringomyelicka dutina
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12/1996 - operace m&kkych tkani DKK, prolongace m. biceps femoris bilateralng,
prolongace m. flexor halucis et m. flexor digitorum longus sinistra, transpozice m.
tibialis anterior sinistra

7/2005 - péleni pfi modeni, slabsi mikéni proud, residuum ptes 500 ml, provedena
katetrizace 800 ml mod&i, stanovena diagnéza hydronefrosa® a vesica neurogenes,
cévkovani 2x denné

10/2006 - pro casté infekty mo€ovych cest vySetfeni na urologické klinice v Praze,
stabilni detrusor, hyperaktivni uretra sdoporuenim pitného reZimu a
autokatetrizace 6x denné

1/2008 - aplikace Botulotoxinu do adduktorti

Psychomotoricky vyvoej (Udaje byly zjiStény pii konzultaci s pacientem &.3 a jeho matkou)

pfetaceni ze zad na bok a zpét kolem 8. mésice

pfetaceni ze zad na bficho kolem 1. roku

lezeni po ¢tyfech ve 2 letech

chiize v Sesti letech pomoci kozicek v semiflekénim postaveni DKK a s pevnymi
upravenymi botami

v sedmi letech chlize pomoci kanadskych holi

Neurologické vySetFeni:

Orientacné hlava, krk, trup:

makrocephalicka hlava
hrudnik symetricky, hypertonické trapézy
hrudni hyperkyf6sa, skolioza Th-L patete
jizva v sakralni oblasti

kozni bfisni reflexy sym. vybavné

svalovy tonus: normotonus odpovidajici v€ku bil.
rozsahy pohybu: LHK, PHK - orientatné ve vSech kloubech a smé&rech bez
omezeni, aktivné i pasivné

svalovd sila: orientaéné 4-5 bil.

* Hydronefr6za znamena roz¥ifeni ledvinné panvitky zadrenou mo&i. MiZe vznikat jako nésledek
obstrukce odvodnych modovych cest pf zablokovani kamenem, stladeni nddorem nebo poruse
vyprazdiiovini mofového mé&chyte. Nelédena hydronefréza vede postupng k t¥Zkému postizeni ledviny se
zanikem jeji funkce.
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Jjemnd motorika: bpn bil.

vySetFeni povrchového citi: bpn bil.

vySetfeni Slachookosticovych fyziologickych reflexii: normoreflexie
vySetfeni patologickych jevii pyramidovych: neg.

diadochokinéza: symetricka

taxe: (prst - nos) ptesna bil.

stranovd dominance: pravak

svalovy tonus a trofika: hypotonie s hypotrofii bil.

rozsahy pohybii: v levém ky¢elnim kloubu hybnost omezena do VR a ZR, zkracené
flexory a adduktory ky¢elnich a kolennich kloubii, naznaceni plantirni a dorzalni
flexe nohy

svalova sila: hypotrofie svalstva lytek, méné stehen, akralni chaba paraparéza
vySetfeni povrchového citi . hypestezie od kolen distalng

vysetfeni §lachookosticovych fyziologickych reflexii: 1.2-1.4 hyperreflexie, L5—S2
nevybavné

patologické jevy pyramidové iritacni a zdnikové: neg.

taxe: (pata - koleno) pfesna bil.

Vysetireni lokomoce a ADL:

chiize spasticko-paretickd, nesvede chiizi po $pi¢kach ani po patiach

pacient ¢.3 se pohybuje na mechanickém voziku, na kterém je pln€ sob&staény nebo
pomoci dvou francouzskych holi

je sam schopen intermitentni katetrizace, nepotiebuje asistenci pfi koupéani ve vang,
kam se i sdm pfesune

sob&staény v oblékani, v nakupovani, ve strav€, ve vefejné dopravé (v autobusu
s ndjezdni plo§inou)

piSe pravou rukou, schopen samostatného bydleni
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5.3 Vysledky

5.3.1 Souhrn kineziologickych rozbora pacienti €.1, 2, 3

Pacient &.1

- pacientka s vy$kou 1éze myelomeningokély v Th-L pfechodu pohybujici se na
elektrickém voziku

- hydrocephalus feSeny VP shuntem

- inkontinence mo¢i a stolice

- pacientka celodenné nosi korzet typu Chenau pro kyfoskoliézu Th-L pétefe

- na hornich kondetinich pfiznaky spastické paraparézy pravdépodobné diky
hydrocephalu, ale funk&énost HKK kromé& neobratnosti jemné motoriky je
zachovana

- na DKK vyskyt chabé paraparézy s akralni paraplegif

- t&Zk4 luxace ky¢elnich kloubii bilateralné

- nesobé&statnd v ADL, potfeba pomoci pfi cévkovani, oblékéni korzetu a pfi
presunech z voziku a na vozik

- obezita 1. stupné

Pacient 8.2

- pacient svy$kou léze myelomeningokély v L oblasti pohybujici se na
mechanickém voziku

- hydrocephalus feeny VP shuntem

- inkontinence mo¢i a stolice

- HKK bez patologického nalezu

- na DKK obraz chabé paraparézy s naznakem hybnosti na LDK ve v§ech kloubech

- hlezenni klouby bil. diky operacni troji artrodéze fixovény v pravém uhlu,
v ostatnich kloubech DKK rozsah v normé

- pacient je plné€ sobéstaény, je schopen se sdm cévkovat

- mirn4 nadviha
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Pacient &.3

- pacient svy$kou léze myelomeningokély v LS oblasti pohybujici se na
mechanickém voziku nebo pomoci dvou francouzskych holi

- bez znamek hydrocephalu

- inkontinence mo¢i v poslednich 3 letech pravdépodobné jako disledek fixované
michy

- HKK bez patologického nalezu

- na DKK obraz smifené spastické paraparézy proximaln€ a chabé paraparézy
distalné

- zkraceni flexori a adduktor ky¢. kloubl, hybnost levého hlezenniho kloubu
omezena diky operaéni artrodéze, pravy hlezenni kloub v planovalg6ésnim
postaveni

- pacient je pln€ sob&statny, je schopen se cévkovat

- astenicky typ

5.3.2 Souhrn dosavadni rehabilita¢ni 1éEby

u vSech pacientil byla v jejich rehabilitaéni 1é¢b& vyzkouSena Vojtova metoda reflexni

lokomoce

pacienti ¢.2 a €.3 do dospélosti pravideln€ kazdy rok jezdili do rehabilitaénich lazni pro

déti a dorost, pacientka ¢.1 navstivila 14zn€ pro nespokojenost pouze jednou

rehabilitace v laznich byla u pacientd ¢.2 a 3 zaméfena na posilovani svalstva trupu,
DKK a HKK dle sval. testu, polohovani v laminatovych dlahdch na DKK na noc,
masédZe DKK, posilovani zddového a bfiSniho svalstva pomoci velkého mice,

protahovani zkracenych svall a vycvik sebeobsluhy

u pacienta ¢.2 byl navic provadén nacvik vzpfimeného kleku u Zebfin, zdokonalovani
lezeni po kolenou, niacvik rovnovéhy v poloze na 4, Tibetské cviky s vyuZitim micd,
akupunktura, polohovani v lehu na klinu proti bederni hyperlordése a v tureckém sedu,
u pacienta ¢.3 byla navic provadéna chiize s pomiickami, chiize ze schodii a do schodi,

Jjizda na kole a plavani
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- rehabilitace v Jedlitkové astavu byla u viech pacientii zaméfena na: Vojtovu metodu,

posilovani bfisniho svalstva a svalového korzetu, posilovani zbytkové hybnosti DKK,

protahovani zkracenych svalli, vertikalizaci, mobilitu na voziku a vodolétbu, u

pacienta &.1 bylo navic provadéno: relaxalni a koordinaéni cviky HKK, ndcvik

stabilizovaného sedu a lezeni po &étyfech

- v dnesni dobé& je pacientka ¢.1 rehabilitovana 1x tydng v Jedli¢kove ustavu a 2x tydn€ o

vikendu doma Vojtovou reflexni terapii, pacient ¢.2 2x tydn€ v Jedlitkové ustavu a

pacient ¢.3 1x tydné v Jedli¢kove ustavu

Tabulka 2: Srovnadni dosavadni rehabilitacni 1écby
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Pacientka &.1
LTV
Vojtova metoda
Lazetiska lé¢ba
Alternativni [é¢ba

Pacient &2
LTV
Vojtova metoda
Lazetiska lé¢ba
Alternativni lé¢ba

Pacient &3
LTV
Vojtova metoda
Lazeiiska 1é¢ba
Alternativni lé¢ba
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Poznamka: Alternativni 1é&ba u paclentky ¢.1 zahrnovala hippoterapii a u pacienta &.2 jégova cvideni a

akupunkturu




6. Diskuze

6.1 Shrnuti literatury

JelikoZ pacienti s manifestni spinou bifidou potfebuji celoZivotni rehabilitaéni péci
a mnoZzstvi Eesky psané odborné literatury tykajici se spiny bifidy je velmi omezené, zadala
jsem si v ramci moZnosti jako prvni cil své diplomové price shromazdit a zpracovat co
nejvice moZnych dostupnych informaci z Ceské a zvlasté pak svétové odborné literatury.
Tyto informace jsem ziskavala pfevazné z databazi 2. lékaiské fakulty a Fakulty t&lesné
vychovy a sportu Univerzity Karlovy v Praze, kniZni publikace jsem cerpala hlavné
z Néarodni lékafské knihovny. Pro zahrani¢ni odborné &lanky jsem vyuzivala zejména
databazi ProQuest 5000, Springerlink, EbscoHost a Pubmed, kdy obzvlasté uZite¢né byly
¢asopisy Child’s Nervous System a Developmental Medicine and Child Neurology.

Po ziskéni a prostudovani literatury jsem se setkavala a stile setkavam s problémem
rozdilné nomenklatury®® u riznych autorii. Rozdilné nézvoslovi jednotlivych typi spiny
bifidy jsem pozorovala hlavné v klinickych pracich, kde nazvy spina bifida occulta, aperta,
cystica, manifesta ¢i pouze meningokéla a myelomeningokéla byly pouZivany velmi
variabiln€. Ve své praci jsem se proto snaZila vychdzet hlavn€ z anatomického a
embryologického ndzvoslovi.

Dalim problémem, s kterym jsem se setkala, bylo, Ze v&tSina autorti popisuje
termin spina bifida jako vrozenou vyvojovou vadu neuzavieni neurdlni trubice (DUNGL,
2005; VOGEL et al., 2002; MITCHELL et al., 2004; BOTTO et al., 1999), i kdyz
z embryologickych studii je znamo, Ze primarn€ jde o poruchu splynuti embryonélnich
polovin obratlového oblouku, které aZ sekunddrn€ da za vznik prolapsu michy a miSnich
obali skrz otevieny patefni kanal. Z diivodu &astého zafazeni spiny bifidy pod vrozené
defekty neuzavieni neurdlni trubice, popisuji v teoretické &asti diplomové prace rovnéz
tyto defekty vznikajici neuzavienim neuralnich vald.

Mezi dalsi skuteénosti, v kterych se autofi velmi rozchazeli, patiila incidence spiny
bifidy a to nejen v absolutnich poétech, ale i v nespecifikovani, zda se jednd o vyskyt Zivé

narozenych &i o celkovy vyskyt spiny bifidy u nenarozenych a narozenych plodd. I kdyz

%% Nomenklatura znamen4 systém pojmenovéni, zafazovéni a klasifikace ur&itych objekti jakozto prvkii dané
kategorie.
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sekund4rni prevence jist¢ zkresluje pojem vyskytu spiny bifidy (zvlasté ve vyspélych

zemich), ve své praci pouZivam data vyskytu u Ziv€ narozenych déti.

6.2 Vyznam sekundarni prevence a kvalita Zivota postiZenych
jedincti

Svétova odborna literatura se Casto zabyva vyznamem sekundarni prevence u
diagnézy spina bifida a kvalitou Zivota®' takto postiZenych jedincti. Ve své diplomové
praci jsem si na danou problematiku chtéla ud&lat vlastni nazor a mohu pfiznat, Ze muj
postoj k této otdzce se béhem psani diplomové prace postupné ménil. Na zagatku mého
studia problematiky rozit&pu pétefe jsem byla vyrazné naklonéna k podpofe sekundérni
prevence, a to nejen diky rehabilitaci nevratného postiZzeni na cely Zivot, ktery se zd4 pro
zdravého jedince neddstojny, ale i z ekonomickych divodi jak pro rodinu, tak i pro cely
zdravotnicky systém. I kdyZ pozitivni vyznam sekundarni prevence v ramci prenatalni
diagnostiky je jisté ze viech hledisek zifejmy, po osobnim setkéni s pacienty s vrozenou
myelomeningokélou, ktefi nebyli prenatdlné diagnostikovani, jsem byla nucena sviij postoj
na tuto otdzku pifehodnotit. Mezi m4 prvni pfekvapeni patfilo, Ze ani jeden z mych jiZ
dospélych pacienti nebyl schopen pfesng&ji popsat svou diagnézu, natoZ pak popsat vznik,
vyskyt nebo vyvoj ¢i mozné sekundarni nasledky této vrozené vady. Ve zkratce se da Fici,
Ze nikdy nepocitili zdjem se o toto postiZeni zajimat, jelikoZ jejich postiZzeni vZdycky bylo,
je a bude pfirozenou souasti jejich Zivota. Diky tomuto postoji bez pocitii sebelitosti,
ktery je jisté rozdilny od pacienti se ziskanym postiZenim, bych nebyla schopna striktng
tvrdit, Ze subjektivni vnimani kvality Zivota pacientli s manifestni spinou bifidou je
vyznamné hor$i nez u zdravych jedinct. A€koliv fyzioterapie u takto postiZenych lidi plni
hlavné udrZovaci funkei, vidim ji jako velmi vyznamnou pro zlepSeni jejich sob&stacnosti
v kazdodennim Zivoté a minimalizovani zatéZe pro jejich blizké a opatrovniky.

O kvalit® Zivota jedinci postiZenych manifestni spinou bifidou pife téZ mnoho
klinickych praci. Napfiklad Padua et al. (2002) zkoumal zavislost postiZeni a kvality Zivota
u mladych pacientd s manifestni spinou bifidou. V jeho praci se setkdvame s potvrzenim,
Ze stupeti postiZzeni a nasledné kvalita Zivota jsou zavislé na vySce léze. Nicméné zaroveii
popisuje, Ze psychicky stav pacienti nekoreloval s vySkou léze a pacienti s nizsi vySkou

vwr

léze, ktefi byli schopni chiize, byli &asté&ji psychicky labilni neZ pacienti s vy$si vyskou

51 Definice kvality Zivota (anglicky quality of life) dle Sv&tové zdravotnické organizace z roku 1994 iika, ze
kvalita Zivota je to, jak jedinec vnima své postaveni ve sv&t® v kontextu kultury a hodnotovych systémii,
v kterych Zije a ve vztahu k jeho ciltim, o&ekavéanim, Zivotnimu stylu a zajmim (VOTAVA, 2005).
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léze. Diivod t&chto vysledkl vid&l hlavné v inkontinenci mo¢i a stolice, kterymi trpi i
b&Zné chodici pacienti s vy$kou 1éze v sakralni oblasti. Verhoef et al. (2004), jenZ se ve své
studii zabyva druhotnymi nasledky u pacientt s diagnostikovanou spinou bifidou, uvadi, ze
inkontinence mo¢i postihuje aZz 1/3 pacientli se spinou bifidou occultou a 1/3 pacientti se
spinou bifidou cysticou slézi pod S1. Pacienti, ktefi jsou sice schopni chiize a
sob&stanosti a tudiz b&Zn& 2iji mezi zdravou populaci, se ¢asto setkévaji se socialnimi
problémy, které vychazeji z inkontinence moci a stolice, napf. (dle osobniho sdé€leni
pacienta &.3) nedostupnost umyvadel v toaletnich mistnostech pfi intermitentni katetrizaci.
Z ptedchozich studii 1ze tedy vyvodit, Ze psychologicka podpora je ¢asto paradoxné
byl Schoenmakers et al. (2005), ktery se vé€noval rozhodujicim faktorim pro zlep3eni
nezévislosti a kvality Zivota. Z vysledkt 122 pacientli s myelomeningokélou vyplynulo, Ze
pacientil, patfily nepoSkozené mentalni funkce, vyskyt kontraktur a svalova sila dolnich
koncetin. Celkové ale vyplyvalo, Ze pro pacienty bylo obecn& dileZit€jsi byt mobilni, neZ

byt nezévisly na invalidnim voziku a osobni pé€i.

6.3 Vertikalizace a nacvik chiize

Vzhledem k dileZitosti mobility pacienta pro vnimani kvality svého Zivota povaZzuji
za velmi duleZité spravné nastaveni fyzioterapeutické intervence. Na rehabilitaénich
oddélenich se totiz &asto setkdvdme smarnymi a hlavné zdlouhavymi pokusy o
vertikalizaci a nacvik chiize, které spie pacienty psychicky vysiluji a ve vysledku ani
mobilitu pacienta nezlepSuji. Na druhou stranu bych ale rada vyzdvihla i zjevnou dileZitost
nacviku chtize, kterd vede ke zlepSeni periferniho prokrveni, odvodiiovani mocového
méchyfe, snizovani rizika vyskytu spontannich fraktur a v neposledni fad€ i k prevenci
vzniku dekubiti. Roussos et al. (2001) dokonce problém dekubitti ve své praci popisuje i
jako znaény finanéni problém zat&Zujici zdravotnicky systém ve Velké Brit4nii ¢astkou
15 000—26 000 liber za dobu 1é€by dekubitu.

Jako piiklad diirazu na vertikalizaci a ndcvik chize béhem fyzioterapeutické
intervence 1ze uvést pfipadové studie pacientt €.1,2 a 3, u kterych jsem se, po prostudovani
l€katskych zprav vEetn& poporodnich zprav, bohuZel setkala s nedostatkem bliZz§iho urCeni
1éze. Nicméné nejvyssi léze byla diagnostikovdna u pacientky ¢€.1, a to v useku Th-L

patefe. U pacienta ¢.2 byla léze diagnostikovana v L oblasti a u pacienta ¢.3 LS oblasti.
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funkei m. quadriceps femoris, ktery je inervovdn n. femoralis vychézejici z Th12-1L4.
Autoti uvadi, Ze pokud je 1éze nad L2, samostatna chiize jiZ neni moZna a pacienti jsou
proto zavisli na invalidnim voziku. Pokud se léze nachazi mezi L3 a L5, jsou pacienti
schopni chiize s oporou o berlich a s ortézami hlezna a nohy a u léze v sakralni oblasti je
vétsina pacientll schopna chiize bez pomticek (DUNGL, 2005).

Pacientka €.1, ktera méla nejvySsi stupeii léze v Th-L oblasti, stfidav€ dostévala
predepisovanou vertikalizaci a naslednou chizi v zavislosti na momentélnim rozhodnuti
ortopedt kvili dislokovanym ky€elnim kloubiim. Divodem opusténi od vertikalizace se
stal pravé vysoky stupeti dislokovanych ky&elnich kloubi, nikoliv minimalni a ¢asto spise
negativni vyznam vertikalizace u takto vysokych lézi. U pacienta &2 s bliZe
nespecifikovanou 1€zi v L oblasti, byla téZ provadéna vertikalizace, od které bylo upusténo
ve 12ti letech na vlastni Zadost pacienta, ktery jiz v té dobé citil, Ze na invalidnim voziku je
lépe a snadnéji mobilni. Pacient €.3 byl diky nejniZ$i 1ézi v LS oblasti chodici pomoci
opory o berle po celé détstvi. Aviak i on od svych 18ti let kviili lep8i mobilit¢ pouziva
invalidni vozik, ackoliv je pomoci opory stile schopen chiize. Pacienti &.1 a €.2 jsou
vdnedni dob& zévisli pouze na invalidnim voziku narozdil od pacienta &.3, ktery je
v domacim prostfedi schopen chiize. Zavislost té€Zkého druhotného nasledku, dekubitu, na
voziku je vtéchto ptipadech zfejma. U pacientd €.1 a €.2 se jiz dekubity opakované
objevily na hyzd'ovych svalech, oproti pacientovi &.3, u kterého se dekubitus zatim
neobjevil. V nastaveni rehabilitaéniho planu by tyto skuteCnosti tudiZ mély byt brany
v uvahu. Domnivdm se, Ze rehabilitace takto postiZenych pacientd by se méla pokouset o
nalezeni rovnovahy mezi zaji§ténim co nejlepsi kvality Zivota (véetn€ dosaZeni maximalni
mobility) a zaroveni prevence proti sekunddrnim ndsledktm, jako jsou pravé dekubity

z celodenniho pouzivéni invalidniho voziku.

6.4 Vojtova metoda

Jednou z hlavnich pfedepisovanych metod fyzioterapeutické intervence u pacientd
s vrozenou manifestni spinou bifidou je Vojtova metoda reflexni lokomoce (Vojtiiv
princip>®). Tato rehabilitaéni metoda se vyvinula v uceleny diagnosticky a terapeuticky

systém hybnych poruch pouZivany hlavné u déti. Vojtiv terapeuticky pfistup vyuZiva

*2 Vojtova metoda vznikala jiz na zatatku 50. let minulého stoleti, kdy d&tsky neurolog, prof. Vaclav Vojta,
pti manipulaci s ditétem Skolnfho v&ku s infantilni spastickou diparézou pozoroval zm&nu spasticity (VOJTA
et al., 1995).
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geneticky fixované reflexni mechanismy, které se objevuji vraném détstvi k aktivaci
patologicky porusenych motorickych funkci. V uréitych vychozich polohach se v pfesné
vymezenych oblastech téla provadi manualni aplikace tlaku na tzv. spoustové body,
slouZici k vyvolani automatickych lokomo&nich pohybi, které profesor Vojta oznaéil jako
reflexni otaCeni a reflexni plazeni. Zprvu byl tento terapeuticky systém koncipovén hlavné
na infantilni cereberalni parézu (neboli détskou mozkovou obrnu u déti), kde pietrvavaly
primitivni reflexy, které se vlivem terapie reflexni lokomoce ménily. Pozdé&ji prof. Vojta
pfedpokladal, Ze i u pfi¢ného pferuSeni michy, kde dojde k vyhasnuti spindlnich
mechanismu, 1ze reflexni lokomoci zbytky hybnosti probudit a tim zlepsit motoricky nalez,
a zarovefi, Ze terapii lze ovlivnit spindlni automatismy (VOJTA et al., 1995). V dnesni
dobé je tato reflexni metoda nejéastéji pouZivanou metodou u déti postizenych détskou
mozkovou obrnou a zéroveii je hojné pouZivana u dal§ich vad. Dle profesora Trojana aj.
(2005) se Vojtova metoda reflexni lokomoce ukézala velmi uZitetnd i u nékterych
ortopedickych vad, které jsou zplisobeny $patnym svalovym tahem, jako jsou pedes vari,
pedes equinovarus a idiopaticka skoliéza. Mezi dalsi diagndzy, na néz 1ze Vojtovu metodu
aplikovat, patfi fixované asymetrické drZeni hlavy (tortikolis), paréza brachialniho plexu
ortopedické vady hrudniku, jind neurologicka onemocnéni a pravé rozstép patete.

U pacienti €.1, 2 a 3 jsem se setkala s vyrazné€ rozdilnou aplikaci Vojtovy metody.
Napf. u pacienta ¢.3 se jiZ od Gtlého détstvi postupné vyvijel pes planovalgus dextra a pes
equinovarus sinistra, které na po¢atku nebyly rigidni. I kdyZ Chaloupka aj. (2001) piSe, Ze
léebnd rehabilitace u flexibilni pes equinovarus by meéla kromé polohovani, dlahovani,
korekéniho a pasivniho cviCeni obsahovat zaroveni i reflexni cvieni dle Vojty, tento
pacient se do svych 18ti let s Vojtovou metodou wviibec nesetkal a tato ortopedickd vada
nohou musela byt nakonec feSena operaéné. Pii osobnim pohovoru s timto pacientem jsem
zjistila, Ze divodem, pro¢ pacient nebyl lé¢en Vojtovou metodou, bylo, Ze se o ni dozveéd¢l
aZ v Jedli¢kové ustavu, tedy v 18ti letech. Naopak u pacientky ¢€.1 se setkdvime s opaénym
piikladem. Tato pacientka byla a stale je rehabilitovana Vojtovou metodou jako terapif
prvni volby. Pacientka dle svych zkuSenosti uvadi, Ze jeji matce byla neurologickymi a
rehabilitaénimi 1ékafi doporu€ena pouze tato metoda, atkoliv je vSeobecné zndmo, Ze
Vojtova metoda je vhodnad zejména pro déti postizené détskou mozkovou obrnou, tedy
obmou horniho motoneuronu a ne dolniho motoneuronu, jak je tomu pfevazné u
manifestni spiny bifidy. U pacienta €.2 se rovn&Z setkdvame s Vojtovou metodou od
narozeni, ale béhem jeho dvouletého pobytu v ustavu pro télesné postiZenou mladez ve

Zbuchu mezi 4.—6. rokem Zivota se od této metody upustilo z divodu nekvalifikovanych
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rehabilitadnich pracovnikii, kterym tehdej$i doba (80. 1éta) je§té nedovolovala oficidlni
vzd&lavaci kurzy.”® Ve vysledku se tento, pro rodinu neuspokojivy stav, stal diivodem

prest€hovani do Prahy.

6.5 Operacni feSeni

Dal§i vyznamnou otdzkou poslednich deseti let u pacientd prenatalné
diagnostikovanych spinou bifidou cysticou patfi nejvhodn&j$i nadasovani operacniho
zakroku. Jak jiz bylo vy$e zmin&no, v Americe existuje sdruZeni pro vyzkum opera¢niho
zakroku v prenatalnim obdobi (Management of Myelomeningocele Study, tzv. The MOMS
Study). Studie tohoto sdruZeni obhajujici prenatalni operaéni feSeni jsou zaloZené na dvou
hlavnich hypotézach. Prvni hypotéza vychazi z faktu, Ze i u plodd postiZenych diagnézou
spina bifida lze na ultrazvukovém vysetifeni mezi 17.-20. tydnem pozorovat pohyb dolnich
konletin, a tudiz Ze k postiZeni nervovych struktur dochdzi pozd&ji. Druha hypotéza
vychéazi z pozorovani mirn&jSich forem spindlnich dysrafismti, které jsou kryty kizi ¢&i
tukovymi télesy, napf. lipomyelomeningokéla, a které maji mnohem mirné&j$i neurologicky
deficit neZ je u pacientd se spinou bifidou cysticou s myelomeningokélou®*. Tato hypotéza
tudiz tika, Ze pokud je cysticky vak kryt kiiZi jiz v prenatdlnim obdobi, mélo by dojit k
mensimu poskozeni nervovych struktur.

Na zaklad¢ vysledkl vySe uvedenych klinickych studii se vSak v poslednich letech
intrauterinni uzavieni defektu dostava do pov&domi. Z té€chto studii vyplyva, Ze prenatalni
uzavieni defektu mezi 20.-25. tydnem gestace vede k niZ§imu vyskytu hydrocephalu na
zdklad€ nizSiho stupn€¢ Arnold-Chiari malformace a tim i k menSimu poSkozeni
mozkovych funkci. Zaroveti nékteré studie zmifiuji i moznost niz§iho neurologického
deficitu dolnich konéetin, ktery ale jest¢ nebyl prokazan (ZAMBELLI et al., 2007b).

Nicméné standardnim celosvétovym chirurgickym feSenim po cisafském fezu
(ktery je provadén vidy, pokud byl otevieny defekt diagnostikovan prenatiln€) stile
zustava postnatdlni uzavieni defektu a pfipadné nasazeni ventrikuloperitonealniho shuntu

u vyskytu hydrocephalu.

3 Do roku 1989 oficilni kurzy Vojtovy metody v Ceské republice v podstat& neexistovaly. Existovaly pouze
14ti denni kurzy tzv. reflexni lokomoce. S autorem metody prof. Véaclavem Vojtou byl po jeho emigraci
v roce 1968 oficidln& pFerusen kontakt, ktery byl obnoven aZ po revoluci v roce 1989.

3* Klinickymi rozdily a potvrzenim mirn&jsiho motorického deficitu u pacientd s lipomyelomeningokélou
v sakrélni oblasti oproti pacientim s myelomeningokélou téZ v sakralnf oblasti se zabyval ve své klinické
studii Schoenmakers et al. (2004).
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I kdyz vyskyt manifestni spiny bifidy se ve vyspélych statech v poslednich letech
diky prenatdlni diagnostice a moZnosti interrupci® vyraznd sniZoval, stile zde existuje a
bude existovat urcité procento rodin, které by se z osobnich diivodi rozhodly ponechat si
takto postizené dit&, ¢&i tyto rodiny Ziji ve statech, kde je interrupce zdkonem zakdzana
(napt. silné véfici zemé& jako je Polsko nebo Brazilie). Zejména v té€chto pfipadech je
vyznam studii zaloZenych na zvoleni co nejoptimélngjsitho operaéniho feSeni velmi

zésluzny.

%% Jedna se o operagni vykon k ukon&eni nechténého t¥hotenstvi. Podle platmého zékona &. 66/1986 Sb. miZe
v Ceské republice od roku 1957 Zena poZidat o provedeni potratu bez omezeni do 12. tydne t&hotenstvi. Do
24. tydne t&hotenstvi je moZné provést potrat z genetickych diivodi.
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7. Zaver

S vyuZitim dostupné Ceské a zahrani¢ni literatury se v prvni ¢asti své diplomové
prace snazim objasnit problematiku vrozenych vyvojovych vad centralni nervové soustavy
a zvlast€¢ pak cystické formy spiny bifidy s myelomeningokélou, kterd patii mezi
nejCastéj$i formy manifestni spiny bifidy. Druh4, specidlni &4st mé prace je vénovana tfem
kazuistikdm pacientd s vrozenou spinou bifidou cysticou s myelomeningokélou s rozdilnou
vyskou léze, na kterych je demonstrovana dosavadni rehabilitaéni intervence.

Kromé¢ ziskéni a utfidéni relevantnich informaci tykajicich se spiny bifidy bylo
dal3im cilem mé diplomové price zji§téni a vyhodnoceni prib&hu rehabilitatni 1é¢by
vzavislosti na vySce léze a na dostupnosti a kvalifikaci rehabilitani 1é&by. Po
prostudovani dostupné literatury, podrobnych anamnéz kombinovanych s pohovory
s pacienty a jejich rodinami a zpracovani kazuistik jsem ziskala informace potfebné

k vyhodnoceni platnosti vytyéenych hypotéz.

1. Behem studia &eské a pfedeviim zahrani¢ni literatury se potvrdilo, Ze nazory
na optimalni 1é¢bu spiny bifidy jsou u jednotlivych autorti ¢asto rozdilné
(naCasovani operaéniho feSeni, klasifikace spiny bifidy, faktory ovliviiujici
kvalitu Zivota postizenych jedincti, aplikace rehabilitadnich postupti, zejména

Vojtovi metody reflexni lokomoce).

2. Rehabilitatni intervence u pacientky ¢&.1 byla od narozeni zéavisld na
pfesvédéeni matky a jeji fyzioterapeutky, Ze pravé Vojtova metoda reflexni
lokomoce je nejvhodngjsi rehabilitacni 1€€bou nezavisle na vysce 1éze, a i
kdyZ je pacientka do této doby nesob&statna, stdle je provadéna zejména tato
metoda. U pacienta &.2, ktery je sob&stacny, se setkdvame s nejvys$im vyctem
fyzioterapeutickych intervenci, které byly rovn&Z aplikovany pfedevS§im na
zdklad® pfesvédCeni rodiny nezéavisle na vySce léze. Tato rodina se napiiklad
v Sesti letech pacienta €.2 zdlivodu S§irSiho vybéru rehabilitaénich metod
pfest€hovala do hlavniho mésta Prahy. Pacient &.3 s nejniz§i vy$kou léze byl
od svého narozeni pod dohledem fyzioterapeutky bez nastavbovych kurzi a
rehabilitovan byl ,,pouze® klasickou 1é€ebnou t€lesnou vychovou dopliiovanou
lazetiskou 1é¢bou do dne$ni doby. Nicméné i kdyZ se s Vojtovou metodou

reflexni lokomoce setkal az ve svych 18ti letech, kdy nastoupil do Jedlickova
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ustavu, je jeho klinicky obraz, jak bylo pfedpokladdno vzhledem k nejniZ3i
vysce 1éze, nejmirn&jsi ze vSech tii pacientl. Z t&chto vysledkil tudiz vyplyva,
Ze hypotéza, kterd pfedpokladala, Ze dosavadni rehabilitadni intervence byla

aplikovana v zavislosti na vy$ce 1éze myelomeningokély, se nepotvrdila.

3. Naopak se potvrdila hypotéza, Ze rehabilitatni intervence, véetn€ postuptl
vertikalizace ¢i Vojtovy metody, byla aplikovdna od narozeni a byla silné
zavisla na dostupnosti a kvalifikaci rehabilitaéni 1é€by.

JelikoZ spina bifida cystica s myelomeningokélou je velmi zavazné invalidizujici
celozivotni onemocnéni a pacienti s timto postizenim se v dne$ni dobé jiz b&€Zn€ doZivaji
dospélosti, je rehabilitaéni 1écba velmi dileZitou soudasti komplexni 1€¢by po cely Zivot.
Tato rehabilitace by neméla zajistovat pouze lé¢ebnou rehabilitaci, ale taktéZz
pedagogickou, pracovni a sociélni rehabilitaci. Béhem této studie jsem pochopila, Ze i kdyz
pacienti s vy$§i vySkou léze myelomeningokély maji velmi podobny klinicky obraz
transverzalni 1ézi misni, jejich duSevni stav je vyrovnan&jsi a subjektivni vnimani kvality
Zivota vyrazng lep$i, neZ u pacientil s Iézi miSni, se kterymi jsem se b&hem svého studia
fyzioterapie méla moZnost setkat. Domnivam se, Ze u pacientti s manifestni spinou bifidou
by mél byt dan nejvétsi dliraz na vycvik samostatnosti a sobéstaénosti v b&€Znych dennich
¢innostech a maximalni integraci do spole¢nosti.

Vysledky specidlni ¢ésti mé diplomové prace by mély byt uZite¢né zejména pro
rehabilitaéni praxi. Aviak informace obsaZené v této diplomové praci jsou uréeny kromé
rehabilita¢nich pracovnikili i vem lidem, kterych se tato problematika tykd, zejména pak
pacientiim s vrozenym roz§t€pem patefe a jejich rodinam k lep§imu pochopeni tohoto

vrozeného postiZeni.
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