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Przepuklina oponowo-rdzeniowa (Myelomeningocoele)

Jest to wada wrodzona polegajaca niedorozwoju tylnej czesci kanatu kregowego oraz
rdzenia i towarzyszacemu wypuklaniu rdzenia
kregowego poprzez wrodzony ubytek kanatu, opon,
a nawet skory. Moga jej towarzyszy¢ inne wady
rdzenia kregowego i kregostupa. Uszkodzenie
dotyczy wielu narzadéw 1 uktadéw (przewaznie
wada wspotistnieje z wodoglowiem, zespotem
Arnold- Chiari, bardzo czeste sa rowniez wady

uktadu moczowego i nawracajace infekcje drog

moczowych. Chorzy ci wymagaja leczenia
interdyscyplinarnego: wspotpracy lekarzy wielu specjalnosci. Ortopeda wchodzi w sktad zespotu
lekarzy opiekujacego si¢ pacjentem (pediatra, neurochirurg, ortopeda, neurolog, urolog, psycholog,
rehabilitant). Dopiero tak szeroki zespot medyczny jest w stanie zapewni¢ nalezyte leczenie tej

choroby.

Celem leczenia ortopedycznego jest uczyni¢ narzad ruchu tak funkcjonalny jak to mozliwe.
Uszkodzen neurologicznych niestety nie jesteSmy w stanie cofngé. Zdolno$¢ do chodzenia jest
uzalezniona od poziomu uszkodzenia neurologicznego. Moze ono mie¢ swa lokalizacj¢ w postaci
»tat”. Zachowane unerwienie jest w tych przypadkach nieregularne (stad obrazowe okreslenie
»tat”). Okolo 30% pacjentdéw jest funkcjonalnie niezaleznych i moga oni chodzi¢ samodzielnie bez
zaopatrzenia ortopedycznego, badz w ortezach. W uszkodzeniach na poziomie L2/L3 lub wyzej

prawie wszyscy pacjenci uzywaja wozka ortopedycznego.
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W zakresie wad narzadu ruchu u dzieci z myelomeningocele wystepuja nst. problemy:

=>deformacje kregostupa w postaci skoliozy lub kifozy

=>»zwichnigcie stawdéw biodrowych

=>przykurcze w obrebie konczyn dolnych utrudniajgce pionizacje,

=>»deformacje stop znacznie utrudniajace zatozenie obuwia.

=>roznego stopnia niedowtady lub porazenie konczyn dolnych.

Cel leczenia ortopedycznego to umozliwienie pacjentowi maksymalnie prawidtowego rozwoju,

w granicach mozliwos$ci wigzacych si¢ z poziomem uszkodzenia neurologicznego. Przeprowadzane
operacje maja na celu utatwienie dalszej rehabilitacji dziecka. Dlatego tez operuje si¢ tylko
deformacje zaburzajace funkcje. Planowanie leczenia ortopedycznego jest zalezne przede
wszystkim od mozliwos$ci neurologicznych chorego dziecka. Bezcelowe jest np. korygowanie

przykurczéw bioder, kolan czy stop jesli dziecko nie rokuje pionizacji.

Zabiegi operacyjne stosowane w leczeniu deformacji konczyn:

Deformacje stép wystepuja u okoto 75% pacjentdw. Majg rozne postaci: stopy konsko -
szpotawej, plaskiej lub ptasko - koslawej, badz pigtowej. Celem leczenia jest uzyskanie ruchome;,
mozliwej do zaaparatowania w ortezie stopy. Oczywiscie pod warunkiem spetnienia wyzej
wymienionych wskaznikéw zdolnosci neurologicznych dziecka. Stopa konsko - szpotawa u dzieci z
myelomeningocoele rdzni si¢ od idiopatycznej. Jest ona twarda, niekorektywna. Wystepuje duza
1lo$¢ nawrotéw mimo prawidtowego leczenia. Leczenie jest tylko operacyjne. Polega u matych
dzieci wedtug wskazan na catkowitym uwolnieniu okotoskokowym. U dzieci starszych typ
operacji musi by¢ dostosowany do istniejacej deformacji i wieku dziecka. Niepowodzenie tego
leczenia wymaga powtornych zabiegdw operacyjnych, wiacznie z astragalektomig (czyli

usuni¢ciem kos$ci skokowej).
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Deformacje kolana przybieraja posta¢ przykurczéw wyprostnych lub zgigciowych.
Przykurcze wyprostne nie wymagaja leczenia, takie ustawienie kolan ulatwia ewentualng
pionizacj¢. Przykurcze zgigciowe sg niepodatne na leczenie zachowawcze, redresyjne, a u okoto
20% pacjentow z powodu osteoporozy moga wystepowa¢ ztamania w okolicy stawu kolanowego
nawet z btahego powodu, rowniez w trakcie rehabilitacji. Zabiegi stosowane w tych przypadkach
to: wydtuzenie zginaczy kolan z ewentualng kapsulotomig. W zaawansowanych przykurczach takie
zabiegi czesto sg niewystarczajace, a jedyng metoda jest wyprostowanie kolana poprzez osteotomi¢

wyprostng kosci udowe;j.

W obrebie stawu biodrowego u dzieci z przepukling oponowo-rdzeniowg spotykane sg
najczesciej : przykurcz zgieciowy lub zgieciowo-odwiedzeniowy dodatkowo w ewentualnej rotacji
zewnetrznej, lub tez izolowany obustronny przykurcz odwiedzeniowy. Czesto wystepuje tez
podwichnigcie czy zwichnigcie jednego lub obu bioder. Przyczyna przykurczow jest nierownowaga
dziatania mie¢$ni, dlugotrwatla pozycja wyprostna lub siedzaca, ewentualnie wystepujaca
spastycznos¢ (np. w przypadkach zakotwiczenia rdzenia). Typowe dziecko z myelomeningocoele
jest ,,wiotkie”. Obecnos¢ spastycznos$ci w obrebie konczyn sugeruje inng dodatkowa patologie w
obrebie centalnego uktadu nerwowego. Podwichnigcie 1 zwichnigcie biodra wystepuje u ponad 50%
pacjentow. Ze wzgledu na nierdwnowage mi¢sniowg, porazenie mi¢sni, wiotko$¢ wigzadtowo -
torebkowa, jest wyjatkowo trudne do leczenia i odznacza si¢ duza tendencja do nawrotow. Przy
wysokim poziomie uszkodzenia bez funkcji mi¢énia czworoglowego leczenie zwichnigcia biodra
nie jest wskazane, chyba ze przykurcze utrudniaja zaaparatowanie ortezami. W jednostronnym
podwichnigciu 1 zwichni¢ciu biodra - przy niskim ledzwiowym poziomie uszkodzenia- wybor
metody leczenia zalezy od obecnosci przykurczow, stopnia dysplazji panewki i zachowanych
ruchow czynnych w stawie biodrowym. W operacji zwichnigcia lub podwichnigcia w stawie

biodrowym przeprowadza si¢ typowe zabiegi rekonstrukcyjne biodra majace na celu:

=>korekcje wiotkosci torebki stawowej ( czgsciowe wycigcie i szew $ciggajacy torebki)

=>likwidacje¢ przykurczy tkanek miekkich (wydtuzanie §ciggien i mig$ni w zalezno$ci od
przykurczéw)

=>korekcje¢ deformacji blizszego konca kosci udowej (rézne osteotomie kierunkowe)
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=>korekcje dysplazji (niedorozwoju) panewki w postaci osteotomii miednicy

=»cewentualnie przeszczepienie czynnych migéni celem poprawy stabilno$ci biodra.

=>w wyjatkowych przypadkach bardzo bolesnego biodra sztywnego i ustawionego w przykurczu
przywiedzeniowym — resekcja blizszego konca kosci udowej (zabieg Gerstona)

Deformacje kregosthupa

Wystepuja one prawie u 80-90% dzieci z przepukling oponowo — rdzeniowa z
towarzyszacym porazeniem konczyn.. Najczestszg deformacja jest boczne skrzywienie kregostupa
(skolioza). Skrzywienie rozwija si¢ stopniowo. Skolioza u pacjenta z przepukling oponowo -
rdzeniowa moze by¢ wrodzona (wady wrodzone krggow), lub
neuropochodna (czgsto jest rozleglta potagczona ze sko§nym
ustawieniem miednicy i zwichnigciem biodra). Tak jak inne
deformacje narzadu ruchu w tych przypadkach skolioza jest
najczesciej sztywna, niekorektywna. Leczenie, gdy skrzywienie
jest powyzej 20-25° a mniej niz 40-45° polega na stosowaniu
gorsetu w ciggu dnia o ile dziecko go toleruje. W przypadkach
narastajgcej skoliozy pozostaje leczenie operacyjne. Ze wzgledu
na duze r6znice w obrazie skoliozy leczenie jest tu bardzo
indywidualizowane u konkretnego pacjenta. Optymalnym
rozwigzaniem jest zawsze przeprowadzenie tylko jednego
zabiegu operacyjnego. Ze wzgledu na wade tukow- najczesciej
ich brak nie jest wskazany zabieg korekcji tylnej, ze wzgledu na

duza trudnos¢ w uzyskaniu zrostu kostnego. Ponadto ze wzgledu

na podstawowga metode korekcji tylnej- dystrakcje moze dojs¢ do

naciggnigcia rdzenia kregowego — jego podwieszenia z niekorzystnymi skutkami neurologicznymi
(pogtebienie niedowtadu konczyn dolnych, lub nawet zgonu wskutek wgtobienia migdatkow
moézdzku we wspotistniejagcym zespole Arnold- Chiari. Zdecydowanie korzystniejszy jest zabieg
korekcji przedniej, lecz ze wzgledu na czesto konieczno$¢ rozlegtosci instrumentacji 1 zwigzane z
tym ograniczenia operacyjne, moze okaza¢ si¢ konieczna w drugim etapie dodatkowa stabilizacja

tylna.
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Kifoza jest najci¢zsza wada
kregostupa u dzieci z myelomeningocoele.
Obecna jest u okoto 10% tych pacjentow.
Szczyt deformacji lokalizuje si¢ w
srodkowym odcinku lgdZwiowym w postaci
ostrego katowego zagiecia kregostupa
osiggajac nawet 180° kifozy. Powoduje to, ze
nad garbem skora jest napieta, niedokrwiona,

skrajnie cienka i z czgsto nie gojacymi si¢

odlezynami. Taki stan moze dawa¢ miejscowe

infekcje z ryzykiem neuroinfekcji (zapaleniem opon 1 mézgu) Dziecko takie ma trwale uci$niety
brzuch i dostownie siedzi na klatce.

Powoduje to trudnos$ci oddechowe, gdyz narzady jamy brzusznej przemieszczajg si¢ do klatki
piersiowej zmniejszajac pojemnos¢ ptuc. Te dzieci gorzej si¢ rozwijaja ze wzgledu na gorsza prace
jelit. Latami dziecko moze nie przybiera¢ na wadze 1 wazy¢ caty czas dwadziesciakilka
kilogramow. Leczenie takiej deformaciji jest tylko operacyjne. Stosowanie gorsetow jest zupetnie

nieskuteczne. Pogarszaja one wrecz warunki oddechowe.

Kifoza ledzwiowa zamiast naturalnej
lordozy ledzwiowej. Kifotyczne wygigcie

kregostupa ledzwiowego do tylu 160 stopni.
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Celem leczenia operacyjnego jest w tych przypadkach:

=>»zapewnienie wyprostowanej pozycji umozliwiajacej siedzenie bez podparcia tutlowia
=>zwickszenie wysokosci odcinka ledzwiowego a tym samym - powigckszenie objetosci jamy
brzusznej (co posrednio poprawia mechanike oddychania 1 usprawnia prace uktadu pokarmowego)

=>»zmniejszenie deformacji kifotycznej w celu uniknig¢cia powstawania odlezyn.

Zabieg operacyjny kifektomii przeprowadza si¢ w duzych kifozach u dzieci porazonych.
Polega on na resekcji kilku kregdéw szczytu skoliozy. Umozliwia to korekcje kifozy kregostupa na
pretach osadzonych za ko$¢ krzyzowa 1 przymocowanymi petlami do ocalatych tukow u gory.
Dzigki temu kregostup staje sie praktycznie prosty, dziecko zyskuje wyprostowana sylwetke.
Uwolnienie brzucha od ucisku powoduje, Zze dziecko zaczyna lepiej si¢ rozwijac i zaczyna wreszcie

przybiera¢ na wadze.

IO N STE
B O OPIRACH

Rtg przed i po operacji kifektomii. Po operacji zlikwidowany jest garb kregowy uciskajacy skore na
szczycie i poowdujacy niegojace si¢ odlezyny
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Sylwetka matej pacjentki przed i po operacji. Widoczne wyprostowanie si¢ sylwetki i uwolnienie
brzucha z zapadnigcia 1 ucisku jego narzadow.

Informacje o innych wadach wrodzonych w:
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