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Rist mozkové tkdné umoznuji oteviené lebni Svy a velka a mald fontanela. Velmi vzacné dochazi k pred¢asnému srlistu jednoho
¢i vice lebecnich $vd neboli kraniosynostéze. Nasledkem je charakteristicka deformita hlavy. Kraniosynostéza vede nejen ke
kosmetickym defektlm, ale i k omezeni vyvoje a rlistu mozku a ke zvyseni nitrolebniho a nitroo¢niho tlaku. Spravna diagnéza
byva ¢asto stanovena pozdé. Vyhodou ¢asné spravné diagnézy je moznost endoskopického feseni, které je méné rizikové nez
klasicka oteviena operace. Clanek vénovany kraniosynostéze je doplnén o kazuistiku jednoho z nasich pacienta.

Kli¢ova slova: kraniosynostdza, dolichocefalie, endoskopicka remodelace lebky.

Brain tissue growth is enabled by open cranial sutures and anterior and posterior fontanelles. A premature closure of one or more
sutures of the skull occurs very rarely, it is called craniosynostosis. It leads to characteristic head deformity. Craniosynostosis leads
not only to cosmetic defects but also to the reduction of brain development and increase in intracranial and intraocular pressure.
Correct diagnosis is often restored late. The advantage of a good early diagnosis is the possibility of endoscopic remodelation

which is less risk than standard open operation. This article is about craniosynostosis and it is supplemented by a case report.
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V prvnich tfech letech Zivota dochézi k maxi-
malnfmu rdstu mozku. V devatém mésici zivota
je velikost mozku zdvojnasobena, v 36. mésici
ztrojndsobena. Rlst mozkové tkdné umozriuji
oteviené lebni Svy a velka a mald fontanela. K de-
finitivnimu uzavéru $vi dochazi a7 ve tretim de-
ceniu. Do té doby mdze kalva riist a remodelovat
se. Velmivzacné dochézi k predcasnému srlistu
jednoho ¢i vice lebecnich Svi neboli kraniosy-
nostéze. Nasledkem je charakteristickd deformita
hlavy. Kraniosynostdza vede nejen ke kosmetic-
kym defektim, ale i k omezeni vyvoje a rdstu
mozku a ke zvyseni nitrolebniho a nitroo¢niho

tlaku. Incidence je nizka, uvadi se 0,04-0,1 % déti.
Spravna diagndza byvé ¢asto stanovena pozdé.
Nejcastéji byva zaménovana s polohovou pla-
giocefalii. Vyhodou ¢asné spravné diagnozy je
moznost endoskopického fesent, které je méné
rizikové neZ klasickd oteviend operace (1, 2).

V 85 % je kraniosynostéza izolovana &i ne-
syndromicka. Ve zbylych 15 % je soucasti syndro-
mU, napt. Apertlv syndrom, Muenkedv syndrom,
Saerthre-Chotzen syndrom, Pfeifer(iv syndrom,
Crouzontv syndrom. Nej¢astéji je spojena s ano-
maliemi kostry — predevsim koncetin, defekty

obli¢eje, smyslovymi vadami, poruchami nervo-
vého systému, s opozdénym vyvojem a kardio-
logickymi obtizemi. V poslednich desetiletich
bylo identifikovdno mnoho gend, jejichz mutace
vedou ke vzniku syndromd spojenych s kraniosy-
nostézou. Nej¢astéji se vyskytuji mutace v genech
pro receptory fibroblastovych rdstovych faktord.
Tyto geny koduji proteiny a transkripéni fakto-
ry dllezité pro spravny rozvoj koncetin a hlavy.
U mnoha syndromd jiz zname pfesné mutace
genU, napf. FGFR1, FGFR2, FGFR3, TWIST1, EFNBI.
Nynf objevujeme daldi mutace, které v kombinaci
s nitrodéloZznim omezenim zvysuji nadchylnost
ke vzniku nesyndromovych kraniosynostéz (3).
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Obr. 1. Ctvrty den Zivota, novorozenecké oddéle-
ni. Skafocefalie — hlava tzkd a dlouhd

Obr. 2. Ctvrty den Zivota, novorozenecké oddéleni
klenuté celo

Obr. 3. Ctvrty den Zivota, novorozenecké oddéle-
ni. Viyklenuti sagitdiniho Svu, ,hrebinek”

Podle pocltu postizenych svi délime kra-
niosynostézu na jednoduchou, pfi postizenf
jednoho Svu a na komplexni ¢i smisenou, pfi
postizeni dvou a vice svi. Komplexni kranio-
synostdza je ¢asto spojena se syndromy, ale
tvorf pouze 5 % vsech kraniosynostoz.

Dle mechanismu vzniku je kraniosy-
nostéza primarni a sekundarni. Chyba béhem
embryondlniho vyvoje a primérni porucha
osifikace lebky vede ke vzniku primérni kranio-
synostozy. Sekundarni kraniosynostéza vznika
na podkladé poruchy vyvoje a rlstu mozku.
Napfiklad pfi hypertyredze, hypofosfatemii,
deficitu vitaminu D, renalni osteodystrofii,
talasemii, mikrocefalii, ale i pfi tlaku panve
matky na lebku plodu.

Obr.4.a, b. Laserskeny pred remodelaci, Ortotika
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Mezi rizikové faktory pro vznik kraniosy-
nostozy patii vyssi veék rodicky, oligohydram-
nion, poloha plodu in utero, muzské pohlavi,
nikotinismus matky, bild rasa a asistovana
reprodukce.

Typy kraniosynostoéz

Nejcasteji dochézi k uzdvéru sagitalniho Svu
a vzniku skafocefalie ¢i dolichocefalie, literatura
uvadi 50-58 % vsech kraniosynostéz. V 80 % je
vadou izolovanou (nesyndromickou) a ¢astejsi je
u chlapct nez u divek. Vzniké typicky tvar hlavy,
lebka roste pfedozadné, neroste do stran, ¢elo
je klenuté a vysoké, hlava uzkd a dlouhd. V prd-
béhu zaniklého sagitalniho Svu vzniké vyklenuti
neboli ,hfebinek”.

Druhym nejcastéjsim typem kraniosy-
nostézy je uzavér koronarniho svu, udava se

20-29 %. P¥i bilateralnim postizeni vznika bra-
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chycefalie, kdy je hlava zkrdcena predozadné.
V kombinaci s prodlouzenym vrchlikem jde
o turicefalii. Pfi jednostranném postizeni do-
chézi ke vzniku prednf plagiocefalie, kterd ve-
de k obli¢ejovym deformitdm jako je oplosté-
|é Celo, deviace kofene nosu i strabismus.
Oproti ptedchozimu je uzavér koronarniho
$vu Casto spojen se syndromy. 4-10 % kra-
niosynostéz tvofi uzavér metopického svu,
pfi kterém vznikd trigonocefalie. Ve 3/4 pfi-
padd jde o izolovanou vadu. Pfi trigonocefalii
pfipomina tvar cela lodni kyl. Déle je typicky
hypotelorismus a oci se vyklenuji dopfedu.
Jen ve 2-4 % dochédzi k pfed¢asnému uzavéru
lambdového svu a vzniku okcipitalni plagio-
cefalie. Typické oplostélé zahlavi mize byt
zaménéno s polohovym plagiocefalem (2, 3).
Typy kraniosynostéz podle postizeného Svu
shrnuje schéma ¢. 1.
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Obr. 5. KranidIni remodelacni ortéza
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Obr. 7. 10 dnd po remodelaci, neurochirurgickd
ambulance

Obr. 8. Tri mésice po remodelaci, neurochirur-
gickd ambulance

Diagnostika
Diagnostika vychazi predevsim z klinické-

ho vysetfeni. Atypicky tvar lebky, hypoteloris-
mus &i hypertelorismus, abnormalni postavent
oci a usf a palpovatelny osifikovany sev mohou
byt ndpadné jiz kratce po narozeni. K pozdnim
klinickym zndmkam patfi pfedcasny uzaveér
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Obr. 6. Laser sken tfi mésice po remodelaci, Ortotika
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velké fontanely a rozvoj nitrolebni ¢i nitro-
ocni hypertenze. Pfi podezfeni z klinického
vysetfeni staci doplnit sonografické vysetreni
hlavy se zaméfenim na lebnfi Svy. Rtg hlavy
je obsolentni vysetieni. Diagndzu potvrdi
kraniometrické vysetfeni, které se déle pro-
vadi opakované predevsim pro sledovéani po
chirurgickém zakroku a béhem rdstu. Jen pfi
nejasném nalezu se doplniuje CT hlavy s 3D
rekonstrukci. U syndromickych kraniosynostdz
je indikovano MRI hlavy (3).

Neurochirurgie a ortotika

Lehké stupné kraniosynostéz jsou kosme-
tickymi vadami, které nenarusuji normalini vyvoj
mozku a nenf nutné je operacné fesit. Operacni
feseni patfi do rukou zkusenych neurochirurgu.
Prvni moznostf je klasickd remodela¢ni operace,
pfi které se uvolfiuje srostly Sev a upravuji se
zdeformované kosti. Vysledkem je témér nor-
mélni tvar hlavy. Sev a zdeformované kosti jsou
zptistupnény dlouhym koznim fezem od ucha
k uchu. Klasicka operace je zatizena velkou krevni
ztratou s nutnymi transfuzemi, ¢asto i opakova-
nymi. Po vykonu dochdzi k vyraznému otoku
mékkych tkanf, operacnirdny jsou velmirozsah-
|é. Velkd krevni ztrata, otok mékkych tkani a roz-
sah operac¢nich ran prodluzuje délku pobytu na
intenzivnim 10zku i celkovou délku hospitalizace
a podavani antibiotik a analgetik. Nékdy jsou
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nutné i reoperace. Vyhodou klasické operace
je témér normélni tvar hlavy po vykonu (1, 2).

Druhou moznostf je ¢asné endoskopické
feseni. Jde o miniinvazivni metodu, pfi které je
odstranén srostly Sev z jednoho ¢i dvou drob-
nych koZnich fez(. Nékdy se doplnf pfidatné late-
raInf tomie kosti. Po resekci Svu se vzdy zahajuje
ortotickd 1é¢ba, kterd brani rekurenci synostézy.
PouZivajf se individualné vyrabéné kranidlnf re-
modelacni ortézy, které chrania souc¢asné tvaruji
hlavu pfi rdstu. Oproti klasické operaci je endo-
skopické fesenf zatizeno vyrazné mensf krevni
ztrdtou, mirnéjsim pooperac¢nim otokem, a tedy
i kratsi dobou hospitalizace a podavani antibiotik
a analgetik. Z&vaznou, ale vzacnou komplikaci
mUze byt krvacenf pfi poruse durdiniho splavu
Cilikvorea pfi poruseni tvrdé pleny. Limitem této
miniinvazivni metody je tloustka lebnf kosti. Je
mozné ji pouzit jen do cca 6. mésice véku, kdy je
lebni kost tenka. Pozdéji je jiz jedinou moznosti
klasickd remodelacni operace (1, 2).

Néslednd ortotickd lé¢ba se zahajuje co nej-
dfive po endoskopickém neurochirurgickém
vykonu. Jesté pfed operacf se provedou skeny
lebky a kefalometrickd méfeni, podle kterych se
vyrobfortotickd helma individuainé pro kazdého
pacienta. Helmy jsou vyrdbény ze zdravotné
nezdvadnych materidld (plastozote, polyety-
len), vnitfek helmy je potazen antibakterialni
tkaninou. Pfi nekomplikovaném pooperacnim
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Schéma 1. Typy kraniosynostdz podle postizeného svu

Uzdvér sagitdiniho sSvu

50-58 %

skafocefalie (dolichocefalie)
- nejcasté;si

- vice u chlapcu

- vyklenuti v pribéhu svu

- lebka neroste do stran, rosté predozadné
- Celo klenuté a vysoké

- hlava dlouha a uzka
- zadni ¢as hlavy vyklenuje

Uzdvér korondrniho svu
20-29 %

- jednostranné - piedni plagiocefalie
deformity: oplostélé celo, deviace kofene
nosu, obodi vzhUru, strabismus, kompenzace
naklonenim hlavy

- bilateralné - brachycefalie - zkraceni predo-
zadniho prdméru nékdy v kombinaci s pro-
dlouzenym vrchlikem do tvaru véze — turice-
falie

pribéhu se helmy nasazuiji ihned po propusténi,
tedy jen nékolik dnd po operaci.V prvnich tfech
dnech se helma nosf intermitentné, od Ctvrté-
ho ¢i patého dne jiz 23 hodin denné. 1 hodina
denné bez helmy je ur¢ena k hygiené pacienta.
Ortotické kontroly — skeny a méfent lebky — se
provadéjf kazdé 3-4 tydny, helmy se upravujf
dle aktudlnich rozmérl hlavy, eventuelné se
vyrobi zcela nova helma. Celkové délka ortotické
lé¢by helmou je velmiindividudlni. Pohybuje se
fadové v mésicich.

Kazuistika

Nasim pacientem byl donoseny eutroficky
chlapec, z IV/Il fyziologické gravidity porozeny
v terminu cisafskym fezem z indikace matky,
poloha zéhlavim. Poporodni adaptace probéhla
bez komplikaci, Apgar skére 10-10-10, porod-
ni hmotnost 3500 g, délka 49 cm. Jiz na po-
rodnim séle byla ndpadna dysproporce mezi
obvodem hlavi¢ky a obvodem trupu, obvod
hlavy byl 38 cm.V den narozeni bylo provedeno
sonografické vysetieni CNS, kde nebyla popsa-
na zadna patologie. Druhy den Zivota bylo pro
slaby systolicky Selest doplnéno echokardio-
logické vysetfeni s ndlezem hemodynamicky
nevyznamného drobného defektu septa komor.

Chlapecek mél typicky dolichocefalic-
ky tvar lebky, dlouhou Uzkou hlavu, klenuté
Celo i vyklenuti v misté sagitélniho svu, tedy

tzv. ,hiebinek” (obrézek 1, 2, 3). Ctvrty den

NORMOCEFALIE
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jsme zopakovali sonografické vysetfeni hla-
vicky, tentokrdt se zamérenim na lebnf Svy.
Byl diagnostikovén srdst sagitalniho Svu v celé
jeho délce az po velkou fontanelu, morfologie
CNS byla s normalnim nalezem. Nasledovalo
antropometrické vysetfeni, kde byla potvrzena
diagndza hyperdolichocefalie — nonsyndromo-
vé kranidIni monosynostdza. Frontookcipitalni
obvod +2,3 SD, biparietalni diameter -1,4SD,
délka neurokrania +4,65D a frontotemporalni
sitka +2,6SD. Neurochirurgy byla indikovéna
endoskopicky asistovand remodelaci Ibi s na-
slednou kranidlni ortézou. Operacni vykon byl
napldnovan za 4 tydny. Chlapecek byl 6. den po
narozeni propustén do domdci péce v celkové
dobrém klinickém stavu.

Ve ¢tvrtém tydnu Zivota byl hospitalizovén
na détské chirurgii pro zvraceni obloukem pfi
hypertrofické pylorostendze. Operac¢ni vykon —
pyloromyotomie — byl nekomplikovany.

36. den zivota byl chlapecek pfijat na détské
neurochirurgické oddéleni k planovanému vy-
konu. Byla provedena endoskopicky asistovana
kraniektomie v pribéhu zaniklého sagitéiniho
Svu s pfidatnymi tomiemi biparietdIné a biokci-
pitalné. Vykon probéhl bez komplikaci, periope-
racné byla podana transfuze erymasy, antibiotiky
byl zajistén na celkem pét dnd. Sesty den po
operaci byl chlapec propustén do doméci péce.
Stehy byly extrahovany 10. den, operac¢ni rany
se zhojily per primam.
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Uzdvér metopického svu

40-10 %
trigonocefalie

_—

- prominence Svu

- tvar Cela - lodni kyl

- hypotelorismus - o¢i blizko u sebe,
vyklenuji se dopfedu

- lehky stupen - kosmetickd vada

s normalnim vyvojem

Uzdvérlambdového svu

_— 2-4%
okcipitalni plagiocefalie

- oplostélé zahlavi

- ucho posunuto dopiedu a doll
- X polohovy plagiocefalismus

Obr. 9. Ctyfi mésice po remodelaci

Pred endoskopickym vykonem byla vyro-
bena helma podle skend hlavy a kefalometrie
naseho pacienta (obrazek 4a, b, 5). Nosenf hel-
my bylo diky nekomplikovanému vykonu za-
héjeno kratce po operaci. Helmicka omezovala
rGst hlavy do délky a umoznovala rlst hlavy do
sitky. Zpocatku chlapecek nosil helmu po cely
den, resp. v rezimu 23 hod. denné. Kazdy mésic
dochézel na kontroly, skeny lebky a kefalomet-
rii. Tfi mésice po operaci byla helma uzivana
jiz jen na nog, tj. 10-12 hod. denné. O mésic
pozdéji bylo noseni helmy ukonceno. Tvar hlavy
veetné cefalického indexu byly v normé, psy-
chomotoricky vyvoj byl dobry. Chlapecek bude
dale dochdzet na ambulantni neurochirugické
kontroly, na antropologii a ortotiku. Kontroln{
skeny lebky a vyvoj rlstu hlavicky shrnuji ob-
razky 6, 7,8, 9.
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Incidence kraniosynostozy je nizkd, jen 0,04-
0,1 %. Tuto nosologickou jednotku zndme, ale
myslime na ni? Spravna diagndza byvaé casto
ur¢ena pozdné, kdy je mozna jiz jen klasicka
remodelacni operace. Tento vykon je spojen
s velkou krevni ztratou, nutnymi transfuzemi,
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