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Wrodzone wady wewnatrzkanalowe

Wystepuja one w przebiegu wad tworzenia si¢ tzw. struny grzbietowej ( rozwoju kregostupa

1 rdzenia). Okreslane sg inaczej terminem dysrafii. Wady te przyjmujg postac:

=>rozszczepu kregostupa jawnego, otwartego (myelomeningocele, myelocele)

=>rozszczepu krggostupa jawnego, zamknigtego (meningocele posterior, lipomeningocele,

lipomyelocele, myelocystocele)

=>»dysrafia utajona zamknigta: (diastematomyelia, hydromyelia, syringomyelia, zatoka skorna,
zaburzenia rozwojowe nici koncowej, zespot rozszczepienia struny grzbietowej ( zdwojenie

rdzenia), thuszczak podtwardowkowy, torbiel skorzasta.

Omowig tu niektore wady o najbardziej istotnym przebiegu. Ponizej zamieszczam tez krotka
charakterystyke niektorych rzadkich wad czesto wspotistniejacych z dysfafia, lub dajacych znaczne
powiklania neurologiczne takie jak: wrodzone zwichniecie kregostupa (CVD), Srodkowy
niedorozwaéj rdzenia i kregoshupa, czy wady kosci krzyzowej. Dziecko rodzi si¢ z widoczng
wadg ktora jak w przypadku myelomeningocoele wymaga szybkiej operacji neurochirurgicznej, lub
tez wada ta moze by¢ bezobjawowa. W miar¢ wzrostu dziecka moga pojawiac si¢ zaburzenia
neurologiczne. W niektorych przypadkach mimo istnienia wady dysraficznej pacjent nie ma
zadnych objawow przez cale zycie.

Podejrzenie wad dysraficznych sugeruja takie objawy kliniczne jak: obecno$¢ owlosienia, blizny
czy zaciggniecia skory nad kregostupem, obecno$¢ skoliozy piersiowej odwrdconej tzn.

lewostronnej, niedorozwo6j konczyny (stabsza, szczuplejsza z zanikami mig¢éni, obnizonym lub
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podwyzszonym napigciem mi¢$niowym, deformacja stopy, przykurczami. Na zdje¢ciach rtg
obecnos$¢ dysrafii sugeruja widoczne wady wrodzone kregostupa, wymieniona skolioza piersiowa
odwrocona, hiperlordoza lgdzwiowa, nadmierne poszerzenie nasad lukdéw kregowych, nieregularny

cien w obrgbie zarysu tuku.

Patologiczne owlosienie nad diastematomielig (przegroda kostng). Deformacja stop jako
powiktanie neurologiczne. Charakterystyczne jest to, ze deformacja stop czesto rozwija si¢ i
postepuje w trakcie wzrostu dziecka.

Diagnostyka wad dysraficznvch opiera sie na:

=>»badaniu ortopedycznym i neurologicznym okreslajgcym stan ruchowy chorego i zakres
niezbg¢dnej diagnostyki

=>»badaniu pediatrycznym ( wraz wadami kregoshupa wspotistnieja bardzo czesto wady uktadu
moczowego, serca i1 innych narzadow

=>»badaniu przewodnictwa w obr¢bie rdzenia kregowego (SSPW i MEP) celem oceny zaburzen
neurologicznych w obrgbie rdzenia

=>»badaniu radiologicznym - przegladowe radiogramy w projekcji AP i bocznej

=>»poszerzonej diagnostyce obrazowej (CT i MR) wedtug wskazan ustalonych na podstawie wyzej
wymienionych badan.

Wady dysraficzne sg przyczyna pierwotng uszkodzen neurologicznych (zwtaszcza
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myelogeningocoele, syringomielia) lub tez powoduja je w trakcie wzrostu dziecka. Ma to miejsce

w przypadku tzw. zespolu zakotwiczonego rdzenia (tethered cord). Patologia ta polega na
stopniowym patologicznym nacigganiu si¢ rdzenia kregowego 1 postepujacych zaburzeniach
neurologicznych w trakcie wzrostu dziecka. Wystepuje w przebiegu diastematomielii ( przegrody
kanatu krggowego), blizn wokoét opony i korzeni w obrgbie kanatu (blizny po zamknigciu
przepukliny oponowo-rdzeniowe;j), thuszczaka kanatu, niedorozwoju nici koncowej. Podwieszenie
rdzenia objawia si¢: postepujacym ostabieniem mig¢sni konczyn, rozwojem spastycznosci konczyn
dolnych, tworzeniem si¢ deformacji krggostupa w postaci skoliozy lub hiperlordozy, tworzeniem si¢

deformacji stopy.

Leczenie

Jesli wykryta dysrafia pozostaje bez ubytkéw neurologicznych i skrzywienia krggostupa na
og6l wymaga tylko obserwacji. Wprawdzie niektorzy zalecaja zabieg profilaktyczny jak w
przypadku diastematomielii - wycigcie przegrody, ale przy braku objawow i ryzyku operacyjnym
powiktan neurologicznych takie podejscie jest kontrowersyjne. Obecnos$¢ objawow
neurologicznych i ich progresja sg wskazaniami do operacyjnego uwolnienia struktur nerwowych
wewnatrzkanalowych (resekcja blizny, thuszczaka wewnatrzkanatlowego, resekcja przegrody
kostnej, przecigcie nici koncowej). Konieczng stabilizacj¢ kregostupa lepiej przeprowadzi¢ w
drugim etapie po upewnieniu si¢ w badaniu CT lub MR o catkowitym uwolnieniu rdzenia.
Progresja skoliozy wspotistniejacej z dysrafig ale bez objawow neurologicznych jest wskazaniem
do korekcji najlepiej przedniej polegajacej na skroceniu kregostupa. Korekcja tylna dystrakcyjna
jest przeciwwskazana ze wzgledu na ryzyko naciggnigcia rdzenia. Leczenia wymagajg tez wtdrne
deformacje konczyn w zaleznosci od potrzeby ( korekcja przykurczow, korekcja wad stopy,

wydtuzanie skrocenia konczyny, itd.)

Przegroda kostna — rekonstrukcja kanatu z przegroda kostng w
obrazie CT 3D ponizej - przegroda kostna po usunigciu

Opracowanie: dr n. med. Bogdan Bakalarek ©  www.ortopeda.biz.pl Strona: 3 /6



http://www.ortopeda.biz.pl/

Srodkowy niedorozwéj rdzenia i kregostupa

Jest to bardzo rzadka wada polegajaca na braku wyksztatcenia rdzenia i kregostupa w jego odcinku
srodkowym. Towarzyszy mu porazenie konczyn dolnych oraz niestabilnos$¢ krggostupa w miejscu
wady. Leczenie tej wady polega na operacyjnej stabilizacji kregostupa w obrebie niestabilnosci, aby

dziecko mogto swobodnie siedzie¢ a tutlow nie zapadat sig.

Srodkowy niedorozw6j rdzenia i kregostupa w dolnym odcinku piersiowym

Wady wrodzone kosci krzyvzowej

Poza r6znego stopnia niedowladami, wynikajagcymi z niedorozwoju korzeni w odcinku ledzwiowo-
krzyzowym, deformacjami konczyn majacymi swe zrodto w uszkodzeniach neurologicznych, wady
te powoduja rowniez niestabilno$ci potaczenia kregostupa z miednica. Leczenia wymagaja
niestabilnos$ci tego potaczenia oraz deformacje konczyn. U tych chorych czegsto wystepuja problemy
ze zwieraczami, gléwnie pecherza moczowego, nawracajace infekcje uktadu moczowego.

Dwie pierwsze postaci rokuja lepiej. Chorzy ci s3 najczesciej osobami samodzielnie poruszajacymi
z roznego stopnia niedowtadami konczyn. Dwie pozostate postaci rokuja gorzej. Wskutek

glebokiego niedorozwoju korzeni majg albo porazenie catych koficzyn lub ich nizszych odcikow.
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Niedorozwo6j kosci krzyzowej — po lewej typ I jednostronny, po prawej — typ 11 czgsci dalsze;j

Catkowity brak kosci krzyzowej. Po lewej typ III — krggostup ledzwiowy jest wklinowany miedzy
talerze kos$ci biodrowej, po prawej — typ IV kregostup opiera si¢ o talerze kosci biodrowej. W obu

typach potaczenie ledzZwiowo- miedniczne jest niestabilne.
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Wrodzone zwichniecie kregostupa (CVD)

Jest to rowniez cigzka wada polegajaca na niewytorzeniu anatomicznego potaczenia kregostupa i
jego zwichnieciu. Wyroznia si¢ 2 typy. Typ A — polega na zwichnigciu w plaszczyznie strzatkowej
(czyli obrazowo — do przodu). Typ B — to zwichnigcie rotacyjne. Jest to cigzka wada dajaca w
polowie przypadkow ciezkie uszkodzenia neurologiczne- najczesciej porazenie konczyn dolnych.

Leczenie polega na uwolnieniu rdzenia z ucisku przez zwichniety kreg i stabilizacji kregostupa.

Wrodzone zwichnigcie krggostupa- typ A. Obraz
MR - zwichnigty kregostup powoduje ucisk

rdzenia

Wrodzone zwichnigcie
kregostupa- typ B.
Obraz rtg po lewej i
rekonstrukcja CT 3D

po prawej
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