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Kraniálne defekty neurálnej rúry

Cranial Neural Tube Defects

Abstrakt
Úvod: Defekty neurálnej rúry (NTD) sú vrodené chyby CNS, ktoré vznikajú poruchou uzá
veru. Vyskytujú sa na kraniálnom a kaudálnom konci. Autori v práci retrospektívne hodnotia 
vlastný súbor pacientov s kraniálnym NTD riešených na klinike detskej chirurgie s cieľom pou
kázať na optimálne načasovanie operácie, hlavne u detí s hydrocefalom. Materiál a metódy: 
Súbor pacientov s kraniálnymi NTD v rokoch 2000–2008 tvorí desať detí. Sedem pacientov 
malo okcipitálny typ, dvaja pacienti parietálny a jeden pacient frontoorbitálny typ. Sedem pa
cientov malo ventrikulomegáliu. Traja pacienti majú súčasne arachnoidálnu cystu. U šiestich 
pacientov bol kraniálny NTD operovaný hneď po narodení, dvaja pacienti s nezávažnou me
ningokélou boli riešení vo veku troch mesiacov a dvaja pacienti boli poukázaní neskôr. Dvaja 
pacienti s rozsiahlym kostným defektom boli riešení v dvoch dobách – uzáver kély a neskôr 
(v štyroch, resp. v šiestich rokoch) korekcia defektu v kosti. Spolu šesť detí má pre hydrocefa
lus ventrikuloperitoneálny (VP) zvod likvoru. Výsledky: V súbore pacientov sa osem detí vyvíja 
normálne, jedna pacientka ma ľahkú poruchu svalového tonusu a jedna pacientka výrazne 
zaostáva vo vývoji. Pacientka bola poukázaná neskoro s nezvládnutým hydrocefalom pre 
dekubity na hlave. Traja pacienti s hydrocefalom majú epilepsiu zvládnutú medikamentózne. 
Záver: Súbor pacientov je malý, napriek tomu sa zdá, že väčšina pacientov s kraniálnym NTD 
má šancu na normálny vývoj, aj deti s hydrocefalom. Na zaostávaní sa podieľa predovšetkým 
nezvládnutý hydrocefalus. Chirurgická korekcia NTD je rezervovaná pre novorodenecký prí
padne dojčenský vek a rozhodujúcim pre vývoj je optimálne načasovanie riešenia hydroce
falu. Korekcia kostného defektu môže byť druhou dobou riešenia v neskoršom veku.

Abstract
Introduction: Neural tube defects (NTD) are congenital malformations of the central nervous 
system caused by failure of fusion in the course of embryological development. They occur 
in both the caudal and the cranial region. The authors present a group of patients with 
cranial NTD treated at the Department of Paediatric Surgery in Bratislava. The aim is to point 
out the importance of timing for surgery, especially in the management of hydrocephalus. 
Materials and methods: Ten patients with cranial NTD were treated at our surgery unit dur
ing the period 2000–2008. Seven patients presented with the occipital type of NTD, two 
patients with the parietal type, and one patient with the frontoorbital type. Seven patients 
were suffering from current ventriculomegaly, and arachnoid cyst was also diagnosed in 
three patients. Six patients were operated on immediately after their birth, the following 
two, with nonsevere meningocele, were operated upon at the age of three months, while 
two patients were referred to the institution at more advanced ages. Two patients with large 
bone defect were managed by twostage repair – closure of the cephalocele and later, at the 
ages of four and six years respectively, reconstruction of the bone defect. Six patients with 
hydrocephalus had a ventriculoperitoneal (VP) shunt. Results: A total of eight children are 
developing normally, one patient has a slight impairment of muscle tone, and one patient 
is lagging significantly in her development. She was admitted too late, with ulcerations as 
a complication of hydro cephalus. Three patients with hydrocephalus have pharmacologically 
managed epilepsy. Conclusion: The group of patients is too small for proof, but it appears 
that patients with cranial NTD have a good chance of normal development, including those 
with hydrocephalus. Impairment of development arises largely out of maladministration of 
hydrocephalus. The authors suggest early surgical treatment for all cranial NTD, with ven
triculoperitoneal shunt in concomitant hydrocephalus. Correction of bone defect can be 
performed as secondary treatment for patients in which it persists into later age.
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Výsledky
Osem pacientov s encefalokélou sme rie
šili primárnym uzáverom. Dvaja pacienti 
si vyžiadali dvojdobý prístup. Po primár
nom uzávere v neskoršom veku bolo ne
vyhnutné uzavrieť defekt v kosti.

jeden pacient s ventrikulomegáliou ne
vyžadoval zvod likvoru. Šesť pacientov 
má hydrocefalus riešený ventrikuloperito
neálnym (VP) shuntom. U dvoch pa cientov 
sme v priebehu liečby zaznamenali in
fekčné komplikácie. Tri deti s hydroce
falom majú epilepsiu liečenú medika
mentózne. Dvaja pacienti majú agenézu 
corpus calosum.

jedna pacientka výrazne zaostáva vo 
vývoji, jedna pacientka má ľahkú poruchu 

Úvod
Defekty neurálnej rúry je preklad ang
lického pojmu neural tube defects (NTD). 
Pojem vznikol v dôsledku chaotickej ter
minológie s cieľom pomenovať všetky 
patologickoanatomické varianty vrode
ných vývojových chýb centrálneho nervo
vého systému (CNS), ktoré sú dôsledkom 
jeho narušenej fúzie. Pojem NTD spája 
naj používanejšie termíny – spina bifida 
a encefalokéla. Vzhľadom k embryoge
néze je logické, že NTD sa vyskytujú pre
važne na kaudálnom konci (90 %), kra
niálnom konci (9 %) alebo kombinované 
(1 %). Spolu s NTD je prítomný u väčšiny 
pa cientov hydrocefalus. Napriek tomu, 
že ide o vrodené chyby CNS, v súčasnosti 
väčšina pacientov s NTD nezaostáva v in
telekte. Rozhodujúcim faktorom v liečbe 
sa javí včasná korekcia defektu a hlavne 
riešenie hydrocefalu [1–4].

Kraniálne NTD sa vyskytujú približne 
u jedného dieťaťa na 10 000 živonaro
dených. Bývajú lokalizované v lebečnej 
klenbe alebo lebečnej báze. Cez defekt 
v kosti – cranium bifidum – sa vyklenuje 
vak s obsahom. Vo väčšine prípadov je ob
sahom likvor – kraniálna meningokéla. 
Encefalokéla okrem likvoru predpokladá 
protrúziu tkaniva, v niektorých prípadoch 
s primitívnymi neorganizovanými gliovými 
elementami alebo s mozgovým tkanivom. 
Literatúra uvádza rôzny stupeň malformá
cie CNS. Od migrácie neurónov cez hete
rotopie až po presun mozgového kmeňa 
a zmeny v komisúrach bazálnych ganglií 
[5–8].

Cieľom našej práce bolo retrospek
tívne analyzovať súbor pacientov s kra
niálnym NTD a naše výsledky liečby po
rovnať s inými literárnymi zdrojmi.

Materiál a metódy
V rokoch 2000–2008 sme riešili desať 
pacientov s kraniálnym NTD lebečnej 
klenby. Sedem pacientov malo okci
pitálny typ, dvaja pacienti parietálny 
a jeden pa cient frontoorbitálny typ. 
Sedem pacientov malo súčasne ventriku
lomegáliu, traja pacienti arachnoidálnu 
cystu (tab. 1). Šesť pacientov bolo ope
rovaných hneď po narodení, dvoch pa
cientov s rozmermi nezávažnou me
ningokélou sme operovali do troch 
mesiacov, traja pacienti boli poukázaní 
neskôr, z toho jeden ako päťročný. Na 
dokreslenie problematiky uvádzame dve 
hraničné kazuistiky.

svalového tonusu a ostatných osem pa
cientov sa vyvíja normálne.

Kazuistika 1
Prvý pacient sa narodil v termíne (40. týž
deň) s rozsiahlou frontálnou encefalo
kélou, pre ktorú bol do 24 hodín ope
rovaný (obr. 1). O štyri týždne bol 
hydrocefalus pre rozvíjajúce sa príznaky 
riešený VP zvodom likvoru. O sedem me
siacov sa stav pacienta komplikoval infek
ciou. Bol evakuovaný absces v mieste po 
operácii encefalokély a likvor bol vyve
dený externe. Celková cielená liečba anti
biotikami bola doplnená intratékálnym 
podávaním. O ďalších šesť týždňov bola 
zrušená externá drenáž likvoru a implan

Tab. 1. Počet detí na KDCH za obdobie 2000–2008 s kraniálnym NTD 
 lebečnej klenby, delenie podľa lokalizácie s alebo bez hydrocefalu.

Kraniálny NTD S hydrocefalom Bez hydrocefalu Spolu

okcipitálny typ 5 2 7

parietálny typ 0 2 2

frontálny typ 1 0 1

Spolu 6 4 10

Obr. 1. Pacient 1, novorodenec s frontálnou encefalokélou a 2 roky po operácii.
Presnejšia anatomická klasifikácia je možná až po zobrazovacích vyšetreniach.

Obr. 2. Pacient 1, CT dokumentácia pred plánovaním rekonštrukcie kosteného 
defektu.
Na 3D rekonštrukcii frontálny defekt pokračuje defektom v strope orbity a chýbaním 
časti krídla nosovej kosti. Rovinný rez dokumentuje takmer vyprázdnené komory a re
ziduum po subarachnoidálnej cyste, katéter vo frontálnom rohu vpravo je spoločným 
vyvedením pre oba likvorové priestory.
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bola pacientka poukázaná na naše pra
covisko (obr. 4). Po príprave sme odstrá
nili meningokélu. elipsovitú pozdĺžnu incí
ziu kože sme volili tak, aby sme excidovali 
strednú tretinu kožného krytu menin
gokély a zachovali po stranách vaku do
statok kože pre uzáver. Vak z dury sme 
po stranách separovali až po okraj kost
ného defektu. Po otvorení vaku sme sa 
presvedčili, že neobsahuje mozgové tka
nivo, a vypustili likvor. Nadbytočnú časť 
dury sme excidovali a uzáver vykonali li
kvorotesne pokračujúcim nevstrebateľ
ným stehom. Kostný defekt sme nerekon
štruovali a ranu uzavreli po anatomických 
vrstvách, jednotlivými stehmi. Hydroce
falus sme riešili externou drenážou (eD). 
Počas prvých 24 hodín bolo vydrenova
ných 350 ml likvoru (obr. 5). eD likvoru 
bola dvakrát vymenená, po ôsmich týž
dňoch sme implantovali komorový katé
ter s rezervoárom, cez ktorý sme pokra
čovali v punkciách denne alebo obdeň. 
Po 12 týždňoch sme implantovali VP zvod 
likvoru s programovateľným ventilom. 
Počas externej drenáže sme zaznamenali 
dvakrát infekciu likvoru, jedenkrát infekt 
močových ciest. Dekubity sme po opako
vaných plastikách doliečili až po prepus
tení z nemocnice.

O šesť mesiacov sme pre poruchu dre
náže likvoru vymenili komorový katéter, 
po mesiaci sa znova objavila infekčná 
komplikácia, pre ktorú bola pacientka 
na externej drenáži likvoru 14 dní s ná
sledným VP zvodom. Odvtedy sme ďalšie 
komplikácie v súvislosti s hydrocefalom 
a jeho drenážou nezaznamenali.

V troch rokoch je dievčatko mentálne 
na úrovni približne ročného dieťaťa. Ko
munikuje krátkymi slovami a holými ve
tami. V neurologickom náleze dominuje 
spastická kvadruparéza a od mája 2008 
sa objavili epileptické záchvaty typu grand 
mal, liečené medikamentózne. Dieťa 
chodí iba s pomocou dospelého človeka, 
sedí samostatne.

Diskusia
Počtom pacientov jednu z najrozsiahlej
ších štúdií súčasnosti, retrospektívnu ana
lýzu, prezentujú Lo et al (2008) [4]: 85 pa
cientov s kraniálnym NTD operovaných 
v rokoch 1990–2006 v hamiltonskej uni
verzitnej nemocnici v Ontáriu, v Kanade 
(graf 1). V ich súbore malo 17 detí me
ningokélu a 68 detí encefalokélu. Pozo
ruhodné je zastúpenie jednotlivých ano

tovaná nová interná drenáž s použitím 
programovateľného ventilu. Ďalšie dre
nážne operácie neboli potrebné.

Po primárnej operácii encefalokély bol 
klinicky sledovaný kostný defekt, ktorý 
sa iba pomaly zmenšoval, čo potvrdilo 
CT (obr. 2). V piatich rokoch sme indi
kovali korekciu. Multidisciplinárny chi
rurgický tím sa podieľal na rekonštrukcii 
kosteného defektu s použitím vlastného 
materiálu z priľahlých častí s fixáciou ti
tanovými mikrodlahami, sieťkou a mikro
skrutkami. Rok po operácii je defekt uza
vretý a pacient v klinicky nezmenenom 
stave. (obr. 3).

Od narodenia až po súčasnosť je neuro
logický nález pacienta normálny. Takisto 
po psychickej stránke dieťa nemá žiadne 
patologické príznaky a inteligencia pa
cienta je normálna.

Kazuistika 2
Pacientka sa narodila v predtermíne 
(33. týždeň) s okcipitocervikálnou me
ningokélou a s hydrocefalom. Operácia 
po narodení nebola indikovaná a hydro
cefalus bol riešený nepravidelnými ko
morovými punkciami. V štyroch mesia
coch okcipitofrontálny obvod hlavičky 
narástol o 17 cm a pre dekubity na hlave 

Obr. 3. Plánovanie rekonštrukcie tesne pred operáciou.
Prítomnosť jazvy po primárnom ošetrení indikovala prístup, ktorý vytvoril dostatočný 
priestor na manipuláciu. V strede zachytená rekonštrukcia s použitím priľahlých kostí 
zafixovaných titanovými mikrodlahami a mikroskrutkami. Nakoniec úsmev pacienta 
pred prázdninami mesiac po operácii.

Obr. 4. Pacientka 2, CT vyšetrenie.
Okcipitocervikálna meningokéla s hydrocefalom, pri prijatí, pred operáciou.

Obr. 5. Externá drenáž likvoru, ktorý i makroskopicky je zmenený.
Pri kontrole na ambulancii, v tom čase živená cez NGS.
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málií. Najviac pacientov malo frontálny 
NTD – 40 detí. Hydrocefalus malo 23 detí, 
pridruženú chybu (agenézu corpus callo
sum, cerebrálnu heterotopiu a dysge
nézu) popísali u 35 detí a jeden pa cient 
mal i kaudálny NTD. Normálny vývoj 
bez závažnejšej retardácie zaznamenali 
u 50 detí (59 %). Vo svojej práci pouka
zujú na fakt, že samotný kraniálny NTD 
a jeho lokalizácia nie sú prognosticky vý
znamné pre vývoj jednotlivca. Hydrocefa
lus a pridružené intrakraniálne anomálie 
kumulatívne prispievajú k oneskorenému 
vývoju dieťaťa [8]. Naše skúsenosti, i keď 
prezentované na menšom súbore, sú ob
dobné. Osem detí z celkového počtu de
siatich pacientov s kraniálnym NTD sa vy
víja normálne (tab. 2).

Prezentované kazuistiky prispievajú 
k dokresleniu významu načasovania ope
rácie kraniálneho NTD a najmä hydroce
falu. Obaja pacienti mali závažnejší typ 
kraniálneho NTD. Obaja pacienti mali 
hydrocefalus, ktorý bol riešený VP zvo
dom  likvoru s infekčnými komplikáciami. 
 Pacient 1 bol operovaný hneď po naro
dení. V pooperačnom období, pri rozvoji 
klinických príznakov hydrocefalu potvrdili 
jeho progresiu i zobrazovacie metodiky 
a hydrocefalus bol riešený VP zvodom 
 likvoru v prvom mesiaci života. Kostný de
fekt nebol riešený primárne a až pri pre
trvávaní otvoru v kosti bola indikovaná 
chirurgická korekcia. Potvrdil sa názor 
Mahapatru et al, ktorí prezentovali súbor 
103 pacientov s frontálnym typom NTD. 

Pri vzdialenosti vnútorných očných kú
tikov väčšej ako 2,5 cm je potrebná chi
rurgická korekcia. Takisto defekt väčší 
ako 3 cm (náš pacient mal 3,5 cm) je in
dikovaný na korekciu. je to zmena star
ších názorov (Shilito, Matson 1982), ktorú 
priniesol i pokrok vo fixačných materiá
loch a technikách – použitie titánových 
prípadne resorbovateľných mikrodláh 
a skrutiek [9–15].

Kraniálny NTD u pacientky 2 nebol rie
šený hneď po narodení. Hydrocefalus 
bol sprvu riešený nedostatočne, čo za
príčinilo intrakraniálnu hypertenziu (ICH) 
a komplikácie z toho vyplývajúce. jed
nými z komplikácií sú i dekubity na hlave, 
ktoré sa úplne zahojili až po prepustení 
z nemocnice.

Cornette a Veerpoorten prezentujú roz
siahly súbor pacientov s kaudálnym NTD, 
kde poukazujú na skutočnosť, že nie sa
motná chyba, ale nezvládnutý hydro
cefalus znamenajú pre dieťa poruchu 
intelektu a zaostávanie vo vývoji. Za pro
gnosticky významný faktor možno po
važovať i infekciu, avšak až na druhom 
mieste [16,17]. Naše skúsenosti u detí 
s kraniálnym NTD sú obdobné, i keď limi
tované počtom pacientov.

Záver
Naše limitované skúsenosti podporené 
lite rárnymi faktami nás oprávňujú tvrdiť, 
že väčšina pacientov s kraniálnym NTD 
sa vyvíja normálne, i deti s hydrocefa
lom. Na zaostávaní vo vývoji sa môže po

dieľať nezvládnutý hydrocefalus, kompli
kácie z hypo ventilácie a hypoxie, ktorých 
dôsledky sa objavia v neskoršom veku 
dieťaťa. Heterotopie a dysgenéza mozgo
vého tkaniva nepriaznivo ovplyvňujú pro
gnózu pacienta.

Včasná chirurgická korekcia je indiko
vaná u všetkých kraniálnych NTD. Hydro
cefalus riešime VP zvodom likvoru a jeho 
zvládnutie zásadne ovplyvňuje prognózu 
pacienta.

Primárne riešenie kostného defektu 
nie je potrebné. Pri pretrvávaní defektu 
v neskoršom veku (tri roky) je potrebná 
jeho korekcia s použitím vlastného kos
teného materiálu fixáciou titánovými 
alebo resorbovateľnými mikrodlahami 
a mikroskrutkami.
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