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Endoskopické operacni reseni kraniosynostoz
z pohledu détského intenzivisty
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Kraniosynostdza je jedna z nejcastéjsich skeletalnich deformit u déti. Terapie spociva v neurochirurgickém vykonu. Metodou volby je
remodelace lebky, alternativou pak miniinvazivni endoskopicka resekce Svu. Na nasem pracovisti je v soucasnosti upfednostiiovan
endoskopicky pfristup, ktery slibuje snizeni anemizace s redukci podavani krevnich prevodi, snizeni bolestivosti a nutnosti podavani
analgetizace a zkraceni doby hospitalizace. Nasim cilem bylo porovnat a zhodnotit vyse uvedené parametry u dvou skupin déti, a to
operovanych klasicky a endoskopicky ve FN Ostrava.

Kli¢ova slova: kraniosynostéza, remodelace Ibi, endoskopie, intenzivni péce.

Endoscopic suturectomy in pediatric intensive care

Calvarial craniosynostosis is one of the most common skeletal deformities in children. Treatment is surgical - open-vault reconstruction
or miniinvasive endoscopic suturectomy. Nowadays, the endoscopic approach is prefered at our department, the reason for which is
documented reduced blood loss, decreased analgesia requirements and lengh of stay (ether in hospital and intensive care unit). The aim
of our study was to compare the above noted parameters in two groups of children treated in University Hospital Ostrava - open-vault

remodelation versus endoscopic suturectomy.

Key words: craniosynostosis, vault reconstruction, endoscopy, intensive care.

Uvod

Rlst a modelace kalvy jsou primarné ovliv-
nény rlstem mozkové tkdné a jsou nezbytné
zavislé na pritomnosti otevienych $va. Na kalve
novorozence narozeného v terminu se popisuje
6 zakladnich svi a 2 fontanely. Mala fontanela
se uzavira zahy po narozent, velka fontanela (VF)
pak ve 13.-18. mésici. K definitivnimu uzavieni
svl klenby lebni dochazi az ve tfetim deceniu,
vyjimkou je metopicky Sev, ktery se uzavird jiz
v 18 mésicich véku. Vzhledem k faktu, ze rlist
mozku je nejvétsi v prvnich 2-3 letech zivota,
je i rychlost rlistu neurokrania nevy3si v tomto
obdobi.

Kraniosynostézou (KS) nazyvame predcasny
uzavér jednoho ¢i vice lebecnich $vi vedouci
k charakteristické deformité hlavy. Incidence

Tabulka 1. Syndromy spojené s KS

je uvadéna 0,04-0,1 % déti. Kraniosynostozy
se mohou vyskytovat izolované (nesyndromic-
ké), nebo jako soucast definovanych syndromd
(tabulka 1). Dalsim moznym délenim jsou pri-
marni KS (primarni porucha osifikace) a sekun-
darni (na podkladé poruchy vyvoje a rlstu
mozku). Podle poctu postizenych sutur délime
KS na jednoduché (1 3ev) a komplexni/smiSené
(2 a vice $vU). Nejcastéjsim typem kraniostend-
zy je uvadén predcasny uzavér sagitalniho Svu
(50-58%), nésleduje koronarni (20-29 %), meto-
picky (4-10%) a lambdovy sev (2-4%). Nelécena
KS mUze vést k omezeni vyvoje a rlistu mozkoveé
tkdné, zvyseni nitrolebniho a nitroo¢niho tlaku
a ktrvalému kosmetickému defektu. Etiologie KS
neni pIné objasnéna. Jako rizikové faktory jsou
uvadény vyssi vék rodicky, oligohydramnion,
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poloha plodu in utero, utlak hlavy plodu pfi
porodu, muzské pohlavi, koufeni matky, bila rasa,
asistovand reprodukce. Molekuldrné geneticky
podklad je popsan u viech syndromickych KS
(skupina KS vézanych na mutaci gent FGFR).

Sekundarni KS vznikaji na podkladé opoz-
déného rlstu mozku v rdmci jiného zékladniho
onemocnéni (hypertyredza, hypofosfatémie,
vitamin D deficience, rendlni osteodystrofie, he-
matologické onemocnéni s hyperplazii kostni
dfené — talasemie) ¢i na podkladé mikrocefalie
(perinatdlnf rizika).

Diagnostika vychazi z fyzikalniho vysetieni
(atypicky tvar Ibi, pfed¢asny uzavér VF, hyper-
telorizmus, abnormdlni postaveni oci/usi, pal-
povatelny osifikovany Sev, pfiznaky nitrolebni
hypertenze pfi pozdni diagnostice) a krani-

Syndrom

Minimalni diagnosticka kritéria

Apertdv syndrom

KS, hypoplazie stfedni ¢asti obliceje, syndaktylie rukou a nohou

Muenkelv syndrom

Unilateralni/bilaterdini koronarni synostéza, nepfitomnost ¢i jen minimalni zmény koncetin

Saerthre-Chotzen syndrom

Brachycefalie/plagiocefalie, +/- KS, vysoké celo, asymetrie tvére, brachydaktylie, abnormity palce ruky/nohy, maxilérni hypoplazie

Pfeifferdv syndrom

KS, vysokeé celo, hypoplazie maxily, syndaktylie, Siroky palec ruky a/nebo velky palec u nohy

Crouzontv syndrom

KS, hypoplazie maxily, mélké ocnice, exoftalmus, bez deformit koncetin
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Obrdzek 1. Kranidlni remodela¢ni ortéza

ometrického vysetfeni. V pfipadé nejasného
klinického ¢i kraniometrického nalezu Ize do-
plnit ultrazvukové vysetieni (UZV) na Svy, 3D
pocitacovou tomografickou rekonstrukci Ibi
(3D CT), magnetickou rezonanci (MR) mozku
a izotopovou scintigrafii. Pfi pfitomnosti sdru-
Zenych abnormit ¢i sekundarnich KS (tabulka 1)
se doplnuji dalsi potfebna laboratornf &i klinic-
ké vysetfeni (genetika, kardiologie, ORL apod.).
Diferencidlné diagnosticky je nutno odlisit ze-
jména polohovy plagiocefalus, jehoZ terapie
je prevazné konzervativni (tvarova deformita
lebky s jejim oplo$ténim jednostrannym nebo
oboustrannym lokalizovanym v tylni krajiné,
které souvisi s uniformnim polohovanim novo-
rozencU a kojencd na zadech v ramci prevence
syndromu nahlého umrti kojencd).

Terapie KS je chirurgick3, pficemz dnes se
nejcastéji provadi klasickd remodelacnioperace
lebky, alternativou je pak endoskopicka resek-
ce lebec¢niho $vu s néslednou terapii kraniaini
ortézou (1, 2).

Pri klasické remodelac¢ni operaci se pro-
vadi uvolnéni srostlého Svu otevienou cestou
s Upravou zdeformované kosti, resp. i kosti okol-
nich. Operacni technika se lisi podle typu KS.
Vyhodou tohoto postupu je témérf normalni tvar
hlavicky bezprostfedné po operacnim vykonu.
Nevyhodou jsou vétsi krevni ztraty, vétsi poope-
ra¢nf otok, delsi pobyt v nemocnici a rozsahlejsi
operacni rany. V nékterych ptipadech dochézi
k rekurenci synostdzy $vu a je nutnd reoperace.

Endoskopicka resekce $vu je miniinvazivni
chirurgicka lé¢ba, kterd spociva pouze v uvol-
nénf srostlého Svu cestou jednoho az dvou
drobnych fez{ na hlavé ditéte. Nutnou sou-
¢asti této terapie je pooperac¢ni aplikace tzv.
kranidlni remodelacni ortézy, pomoci niz se
hlavicka v dalsim rlstu usmérnuje do pozado-
vaného tvaru. Endoskopickéd remodelace Ibi se

provad( ve 2.-6. mésicich Zivota, po 8. mésici
jiz neni doporuc¢ovana vzhledem k obtiZnosti
ndsledné remodelace hlavicky ortézou. Jako
vyhody jsou uvadény mensi rozsah operacnich
ran, nizsf krevni ztraty, mensf pooperacni otok,
kratsi doba hospitalizace. Nedochdzi k rekurenci
synostézy. Za nevyhodu Ize povazovat nutnost
nodeni ortézy a ,Cekdni na vysledek” po dobu
nékolika mésica.

Cilem nasi prace bylo srovnat skupinu détf
reSenych klasickou remodelaci a endoskopickou
operacf z pohledu nutnosti podani deleukoti-
zovanych erytrocytl (ERD) (celkové, periope-
racné, nutnost opakovaného podani), potfeby
reoperace, doby pobytu na jednotce intenzivni
péce (JIP), celkové doby hospitalizace, zavedeni
centralniho vstupu (CZK), nutnosti podavéni an-
tibiotik (ATB) déle nez 24 hod. a pooperacni bo-
lestivosti. Zde jsme hodnotili maximalni hodno-
tu FLACC (Face, Legs, Activity, Cry, Consolability
scale) dosazenou po operaci, celkovou dobu
podavéani analgetik a dobu potfebnou k trvalé-
mu poklesu FLACC pod 3.

Material a metoda

Organizace péce o dité s KS: Pacienti jsou
primarné vysetfeni détskym neurologem. P¥i
podezieni na moznou KS je dité odesldno
k neurochirurgovi, ktery indikuje dalsi vysetrent.
U vSech déti je provedeno kraniometrické vyset-
fenf pomoci optického 3D skeneru. V pfipadé
nesyndromickych kraniostendz s postizenim
jednoho lebecniho Svu a jednoznacném néle-
zu kraniometrickém a klinickém neprovadime
dalsi radiologickd vysetreni. V pfipadé nejasné-
ho nélezu preferujeme CT mozku s 3D rekon-
strukcf, u syndromickych kraniostenéz pak vzdy
i MR mozku k vylouceni nitrolebn{ patologie.
Od prosince 2012 jsou rodi¢dm nabizeny oba
typy operac¢nich metod - klasickd remodelace
nebo endoskopicky vykon. Dité pfichdzi k hos-
pitalizaci na oddélenf détské neurologie s pfed-
opera¢nim vysetfenim od praktického lékafe
zpravidla den pred planovanym vykonem, kdy
je provedeno vysetieni anesteziologem a na
zakladé domluvy anesteziologa a neurochirurga
je rozhodnuto, zda dité vyzaduje zajisténi CZK.
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Pokud ano, provadi se v reZii détského intenzi-
visty v kratké analgosedaci. Pooperacni péce je
zajisténa na JIP. Dité je kryto analgetiky (zpravidla
kontinuélni podavani) zhruba po dobu 48 hodin,
je sledovana hladina hemoglobinu pro moznou
postoperacni anemizaci. Po 24-48 hodinach je
videdlnim pfipadé dité ve stabilizovaném stavu
preddvano zpét na oddéleni détské neurologie.
V pfipadé endoskopického zékroku je 4. poope-
ra¢ni den odeslano na Ortopedickou protetiku
k provedeni poopera¢niho skenu hlavicky, podle
kterého je do 24—-48 hodin zhotovena vlastni or-
téza (obrazek 1). Pfi pfedani je ortéza vyzkousena
a upravena, rodice jsou zaskoleni v nasazovanf{
a jsou pouceni o osetfovani hlavicky a rezimu
noseni (tabulka 2). Po 2 tydnech probéhne kont-
rola u ortotika, dalsi kontroly pak v intervalu 4-6
tydnt. Délka 1écby kranialni ortézou trvéa 7-12
mésicl. V pribéhu a na zavér terapie se pofizujf
kontrolnf skeny a fotografie (obrazek 2, 3). Dité
je nasledné sledovadno do zhruba 7 let véku,
ato Ixrocné.

Soubor pacienti: Souborem pacientt jsou
déti 1é¢ené ve FN Ostrava v letech 2008-2015.
V tomto obdobf bylo celkem operovano 57 dé-
ti s KS. Klasickou remodelaci podstoupilo 27
déti (47 %), endoskopicky bylo feSeno 30 dé-
ti (53%). Dle typu synostézy byla zastoupena
nejcastéjsi sagitalni KS (30 déti, 54 %), nasle-
dovana KS metopickou (13 déti, 23%) a koro-
narnf (9 déti, 149%). Smisené KS se vyskytly u 5
détf (9 %). Celkové vyrazné prevazovali chlapci
(41) nad divkami (16) (72:28 %). Dvakrat bylo
operovano dité s Apertovym syndromem.
Ve skupiné metopickych KS byla pfevaha chlap-
c (chlapci 11 :divky 4), stejné jako u sagitalnich
(chlapci 24:divky 4).V rdmci korondarnich KS byly
Castéjsi divky (chlapci 3:divky 6). U smisenych
KS byl pomér chlapci:divky 3:2. Ve skupiné kla-
sickych remodelaci byl primérmy vék v dobé
operace 8,7 mésicl (5 mésict — 2 roky), u déti
operovanych endoskopickym pfistupem 4,7
mésicl (2,5 mésice — 13 mésicl).

Vysledky
Klasickd remodelace: Prevod ERD byl nutny
celkové u 19 déti (70 %), z toho 5 déti vyzadovalo

Tabulka 2. Rezim nosenf kranidlni remodelacnfi ortézy

Den Nasazeni ortézy Sejmuti ortézy Poznamka

1 1 hod. 1 hod. Cyklus opakovat béhem 24 hod.
2 2 hod. 1 hod. Cyklus opakovat béhem 24 hod.
3 4 hod. 1 hod. Cyklus opakovat béhem 24 hod.
4 8 hod. 1 hod. Cyklus opakovat béhem 24 hod.
5 23 hod. 1 hod. X
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podani ERD jiz peroperacné (18,5%) a stejny
pocet déti vyzadoval pfevod 2 ERD béhem hos-
pitalizace (18,5%). Jedno dité vyzadovalo reope-
raci pro resynostdzu. Doba pobytu na JIP byla
prameérné 3,2 dni, celkova doba hospitalizace
8,5 dne (rozptyl 6-13 dnf). CZK bylo indikovéno
u 23 déti (85%), ATB déle nez 24 hod. u 26 détf
(96%) — v pfevdzné vetsiné ve vazbé na pfitomny
drén v operacnirdné. Primérna doba podavani
kontinudlnii.v. analgetizace byla 66 hod. (24-120
hod.). Maximalni FLACC byl prdmérné 3,4 a doba
do dosazen{ FLACC pod 3 body byla 20 hodin
(hodnoceni FLACC pouze u 17 déti ze skupiny,
FLACC stanovovéano az od roku 2010).

Endoskopickd miniinvazivni operace:
Podéni ERD bylo nutné v této skupiné u 16 détf
(53%), z nich pak vyzadovaly prevod peroperac-
né 2 déti (6%). Zadné dité nevyzadovalo prevod
2 ERD a u Zaddného nebyla nutna reoperace.
Doba pobytu na JIP byla v prdméru 2,4 dnf,
celkové doba hospitalizace 6,7 dne (rozptyl 4-9
dnf). Dvé déti nevyzadovaly pobyt na JIP vibec.
V rdmci pooperacni péce bylo 27 déti analge-
tizovano kontinudlné iv. 3 déti bolusoveé i.v.
Celkové doba podavani kontinualnf analgetizace
byla v prdméru 35 hodin. Prdmérnd maximalnf
hodnota FLACC byla 2,7 (3kéla 1-6) a doba po-
tfebnd k dosazeni FLACC pod 3 byla prdmeérné
3,1 hod. CZK bylo indikovéno u 11 déti (36 %),
ATB po dobu delsi nez 24 hodin bylo podavéno
u 22 déti (73 %).

Srovndni obou skupin:\ porovnani se sku-
pinou klasickych remodelaci doslo u endosko-
pie k poklesu aplikace ERD o 17 %, peroperacni
podani se snizilo o vice nez 50%, opakované
podani vymizelo zcela. Divodem podani ERD
byl v 68 % pokles Hb pod 80g/L (pokles o vice
jak 30% oproti pfedoperacni hladiné Hb), ve
zbylych 329% byly pfitomny obéhové znamky
anémie bez poklesu Hb pod 80g/L (tachykardie
nereagujici na podani analgetik). Doba pobytu
na JIP se zkratila 0 0,8 dne, doba celkové hospi-
talizace o 1,8 dne. Nutnost zavedeni CZK klesla
049%, stejné tak doslo k poklesu podavani ATB
nad 24 hod 0 23 %. Poklesla celkova doba poda-
vani analgetizace 0 47 % (z 66 hod na 35 hod.),
maximalné dosazend FLACC hodnota se snizila
00,7 bodl. Doba potrebna k trvalému poklesu
bolestivosti (FLACC pod 3) se sniZila vyrazné, a to
z 20 hodin na 3 hodiny (pokles o 85 %).

Diskuze

Lécba KS je v soucasné dobé smefovana
v pfevazné vétsiné k opera¢nimu feseni. S kla-
sickou remodelacf Ibi se na nasem pracovisti
détské intenzivni a resuscitacni péce FN Ostrava

Obrdzek 2. Srovnani kraniometrického skenu predoperac¢né (Seda kfivka) a pooperac¢né (modra kfivka),
a - synostoéza sagitdlniho $vu, b — synostéza metopického svu

Obrdzek 3. Srovnani predoperacni a postupné pooperacni fotodokumentace u synostézy sagitalniho

Svu (18. 2. 2014 — ukonceni terapie)

28.11.2013({231)

3.1.2014 (281)

18.2.2014 (35t)

11.10.2013 (16 1)
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setkdvame od 80. let minulého stoleti. V roce
2012 byl zaveden do terapie KS endoskopicky
pristup, ktery dle dostupné literatury sliboval
zkracenf jak doby pobytu na JIP, tak celkové
doby hospitalizace, snizeni nutnosti podavani
krevnich pfevodd, snizenf potfeby analgetizace,
redukci nutnosti zavedeni centralnich vstup
a podavani ATB. Za dobu 2 let bylo neurochi-
rurgickym tymem FN Ostrava odoperovano
endoskopickou metodou celkem 30 déti z CR
i ze zahranici (Rusko, Slovensko). V souladu s do-
stupnou literaturou i u nds doslo k celkovému
poklesu prevodd ERD, ne vsak v tak markant-
nim meéfitku jako u dostupnych zdrojl. Jak je
vyse uvedeno, ddvodem podani ERD u 2/3
déti byl pokles Hb a Htc od vice jak 30% oproti
pfedoperacni hodnoté, v 1/3 pak byl divod
podanf klinicky stav pacienta (tachypnoe, ta-
chykardie bez reakce na analgetizaci). V této
jedné tfetiné Ize uvazovat o rezervé v indikaci
aplikace ERD, protoZe obdobné symptomy se
mohou vyskytnout i u ditéte ve stresové reakci
(nezndmé prostiedi, odlouc¢eni od rodicd, hla-
dovéniv bezprostfednim pooperacnim obdobf
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apod.) a mohou vést o3etfujiciho lékafe k Uvaze
podani krve. | u nas doslo k podstatnému po-
klesu poctu krevniho prevodu v peroperacnim
obdobf a opakované podani ERD nebylo nutné
aniv jednom pfipadé.

Byl zaznamenan pokles doby hospitalizace
na JIP 0 0,8 dne i celkové doby hospitalizace
o necelé 2 dny. U endoskopickych vykond by-
la dimise limitovana rovnéz dodanim kranialni
ortézy, zejména u pacientd z jinych regiond ¢i
ze zahranici.

Hodnoceni pooperacni bolestivosti skalou
FLACC bylo zavedeno jako standard do nasf
osetfovatelské péce v roce 2010, vyse uvedené
vysledky tedy jen ¢aste¢né hodnoti pokles to-
hoto parametru v rdamci zaveden{ endoskopické
metody. Pfesto je patrny pokles jak celkové doby
podavani, tak zejména doby potiebné k trvalé
redukci bolestivosti (FLACC pod 3). V soucasné
dobé nenf na nasem pracovisti zaveden jedno-
znacny doporuceny postup pro snizovani konti-
nualniiv. analgetizace. Vysazuje se postupné dle
stavu ditéte, rychlost snizovani davky je odvisla
od pfistupu osetfujiciho Iékare.



Graf 1a. Srovnaniklasické a endoskopické remodelace
v poctech déti — podani ERD, ERD peroperacné, 2x
ERD a zavedeni CZK
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Graf 1b. Srovnaniklasické a endoskopické remode-
lace v procentech z celkového poctu déti — podéni
ERD, ERD peropera¢ng, 2x ERD a zavedeni CZK
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Graf 2. Srovnani klasické a endoskopické remode-
lace v hodinadch - doba analgetizace celkova, doba
potiebnd k trvalému poklesu FLACC pod 3
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Graf 3. Srovnaniklasické a endoskopické remodelace
ve dnech - celkova doba hospitalizace (LOS), doba
hospitalizace JIP (LOS JIP)
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Jednoznacné doslo ke snizenf indikace
k pfedopera¢nimu zavedeni CZK (0 49%), déti
tak jsou méné vystaveny riziku komplikaci spo-
jenych se zavddénim a udrzovanim centralnich
vstupd. ATB terapie deli nez 24 hod. se zredu-
kovala 0 23% bez jakéhokoliv zvyseni incidence
naslednych infekénich komplikaci. Odlisenfinfeke-
ni komplikace od poopera¢niho vzestupu CRP
a teplot Ize nékdy obtizné diferencovat. Zatimco
v ramci klasické remodelace bylo standardem
pokryti ATB po dobu 72 hodin po operaci (pfi-
tomnost drénu v operac¢ni rané), prolongované
podavani ATB nad 24 hod. u vétsiny pfipadd en-
doskopické operace souviselo s rozvojem infektu
dychacich cest, febriliemi a vzestupem CRP. Ani
v jedné z obou skupin jsme nezaznamenali rozvoj
infekce v operacni rané. Resynostdza se objevila
pouze v jednou pripadé klasického pristupu a vy-
Zadovala opakovany vykon.

Z epidemiologického hlediska jsou zajimava
data stran gendrového zastoupent. V literatufe
se uvadi ekvivalentni vyskyt KS u obou pohlavi
s prevahou chlapcl v rdmci metopické synostézy.
Nase data se rozchazejf. Pfevaha chlapcl v nasem
souboru byla vyrazna (72 %). Stran jednotlivych ty-
pU KS se shodujeme s literaturou v prevaze chlap-
cl u metopické KS (11:4 ve prospéch chlapcd),
nicméné daleko vyraznéjsi je prevaha chlapcl ve
skupiné sagitalnich KS (24:4 ve prospéch chlapcd).
U koronérni KS naopak previadaji divky (6:3).

Zavér

Kraniosynostézy jsou jedny z nejcastéjsich
vrozenych deformit Ibi s komplexni etiologif.
Konzervativni terapie je omezend na sekundarni
KS bez komplikaci a polohové deformity. V pri-
padé primarni KS je indikovana terapie chirur-
gicka — klasicka ¢i endoskopicka remodelace.
Endoskopickd metoda predpokladd mensi zatéz
ditéte, snizuje dle dostupnych praci nutnost po-
dani ERD a zkracuje celkové dobu hospitalizace.
Z nasich vysledkd je patrny pokles v celkovém
poctu pfevodd ERD, zejména pak opakovanych
a peroperacnich podani ERD, a také snizeni boles-
tivosti. Méné se zavedeni endoskopické metody
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projevilo na dobé pobytu na JIP a celkové dobé
hospitalizace. Na zakladé ziskanych udajl vidime
jako pediatfi intenzivisté rezervu v jednoznacnych
indikacich pro podani ERD (snaha o odliseni dys-
komfortu ditéte od zndmek anemizace, presnéjsi
skérovani bolesti ditéte, striktnéjsi dodrzovani
indikaci k podani ERD). Podavani bolusové anal-
getizace misto kontinudlnf by rovnéz mohlo vést
k lepsimu hodnoceni analgetického efektu a sni-
Zeni kumulativni ddvky analgetik v pooperacnim
obdobi. S ohledem na organizaci péce o déti
s KS je predpoklad zkrdceni doby pobytu na JIP
a celkové v nemocnici v sou¢asné dobé limitovan.

Prestoze nase vysledky nejsou tak jedno-
znacné jako u zahrani¢nich autord, je v soucas-
né dobé na nasem pracovisti upfednostriovan
endoskopicky pfistup a klasickd remodelace je
vyuzivana jen u déti starsich ¢i komplexnich vad,
a to i presto, Ze vysledek remodelacni terapie
pomoci ortézy je patrny az po delsim ¢asovém
Useku po vlastni operaci a vyzaduje trpélivost
a ddslednost ditéte a hlavné rodic.
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