Rozstépové vady neuralni trubice

Rozstépy neuralni trubice vznikaji na pocatku fetdIniho vyvoje. BEhem 3. az 4. tydne se vyviji zaklad michy a
mozku. Vytvoreni neurdlini trubice je dokonceno priblizné do 28. dne téhotenstvi (obvykle pred zjisténim
gravidity). Pokud neni neuralni trubice uzavrena v celé délce, dochazi ke vzniku defektl. VaZznost poskozeni zalezi
na lokalizaci a okolnich tkanich. Nebyla prokdzana souvislost s rozstépovymi vadami obli¢eje ¢i brisni stény.

Déleni

1. RozStépy v oblasti mozku

= Akranie - absence lebecniho krytu s vyhrfezem mozkovych struktur.
= Anencefalie - chybi lebe¢ni kryt a mozkova tkan v trovni o¢nic, ¢asto zplsobeno toxickym G¢inkem
plodové vody na obnazenou mozkovou tkan.

1. Rozstépy s vyhrezem nitrolebnich struktur (cefalokéla)

= Meningokéla - izolovany vyhrez mozkovych blan, ¢astéji u otevienych vyhrezl patere.
= (Meningo)encefalokéla - vyhiez mozkové tkdné spolu s mozkovymi obaly.

1. RozStép patere (spina bifida)
= Spina bifida aperta - otevieny rozstép paternich obratld spolu s vyhrfezem misnich oball a misni
tkané.
» Spina bifida occulta - uzavreny rozstép paternich obratl bez vyhrezu.
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Etiologie

Vznik je multifaktoridlni (geneticka predispozice a vliv prostredi). Ale u 90-95% pripadl je tato vada popisovana u
novorozencd, v jejichz rodiné nikdo touto vadou netrpél.

Riziko vzniku je podstatné zvysSeno pri pozitivni rodinné anamnéze, nékterd onemocnéni téhotné (cukrovkou,
epilepsii Ié¢enych antiepileptiky), u chromozomalnich vad a genetickych syndromu, pfi podvyzivé s
nedostatkem kyseliny listové

Diagnostika

Zakladnim screeningem v téhotenstvi je ¢asné a opakované dvojrozmérné ultrazvukové vysetreni. Pro
upresnéni diagnézy se provadi trojrozmérny ultrazvuk a magnetickd rezonance. Upozorni nas typické znaky na
hlavé (/emon sign = hlava tvaru citronu) a v mozku (banana sign = mozecek tvaru bananu) plodu, je to Iépe
rozpoznatelné nez vlastni defekt patere. Uzavrené defekty patere jsou objeveny vétSinou ndhodné pro neobvyklou
pigmentaci klze.

Otevrené rozstépové vady neurdlni trubice jsou ¢asto spojeny s vrozenymi vadami mozku.
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Invazivni diagnostika

Rozstép neurdlni trubice byva ¢astym symptomem chromozomdlnich aberaci - trizomie 18. chromozomu
(Edwards@v syndrom) a trizomie 13. chromozomu (Pataullv syndrom). Pfi vyznamném podezieni na tyto
patologie mdzeme indikovat invazivni diagnostickou metodu pro odbér materidlu a stanoveni karyotypu plodu.
Dnes je mozné vyuzit diagnostiku DNA plodu z periferni krve matky (drazsi, ale méné rizikové).

Prevence a lécba

V profylaxi se uplatfiuje dispenzarizace t&hotné a uréeni miry rizika t&hotenstvi. Zendm s jiz zndmou diagnézou
diabetu je doporuceno pldnované téhotenstvi s minimalizaci rizik pro rozvoj vyvojovych vad. DileZita je rovnéz
edukace o vlivu teratogennich latek a peclivé zvazeni farmakoterapie v prlibéhu téhotenstvi. V prvnim trimestru
doporucujeme zvysSeny prijem kyseliny listové (protektivni Gcinek proti VVV).

Lécba samotného defektu se provadi chirurgickou metodou, obvykle az postnatalné (kratce po porodu). Béhem
prvniho roku Zivota se zavadi tzv. shunt do mozkovych komor. V pfipadé rizika toxického plsobeni plodové vody
na mozkovou tkan, mdzeme indikovat prenatalini uzavreni neurdini trubice (fetdlni chirurgie). Takové operace
jsou samoziejmé spojeny s vysokym rizikem pred¢asného porodu (nezralost plodu), pripadné s dalSim poranénim
plodu.

Odkazy

7 v

Souvisejici ¢lanky

RozStépové vady

Typické rozstépy obliceje
Atypické rozstépy obliceje
Treti tyden vyvoje zarodku

Pouzita literatura
= SADLER, T.W. Langman's Medical Embryology. 10. vydani. vydavatel, 2006. 385 s. ISBN 978-0-7817-9485-5.
= VACEK, Zdenék. Embryologie. 1. vydani vydéni. 2006. 256 s. ISBN 978-80-247-1267-3.
= MUNTAU, Ania. Pediatrie. 2. vydani. Praha : Grada, 2014. ISBN 978-80-247-4588-6.


https://www.wikiskripta.eu/w/Edwards%C5%AFv_syndrom
https://www.wikiskripta.eu/w/Patau%C5%AFv_syndrom
https://www.wikiskripta.eu/w/Roz%C5%A1t%C4%9Bpov%C3%A9_vady
https://www.wikiskripta.eu/w/Typick%C3%A9_roz%C5%A1t%C4%9Bpy_obli%C4%8Deje
https://www.wikiskripta.eu/w/Atypick%C3%A9_roz%C5%A1t%C4%9Bpy_obli%C4%8Deje
https://www.wikiskripta.eu/w/T%C5%99et%C3%AD_t%C3%BDden_v%C3%BDvoje_z%C3%A1rodku
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/978-0-7817-9485-5
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/978-80-247-1267-3
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/978-80-247-4588-6

