NEURAZOVE DEFEKTY KALVY U DETI
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Neurazové defekty kalvy u déti jsou etiologicky riznorodou skupinou. Vyskytuji se obvykle jako disledek vrozené vyvojové vady
pfi uzavéru krania, nebo jsou zplsobeny patologickym procesem. Mohou byt hmatné jako pulzujici ohrani¢ené vyklenuti, nebo jsou
nahodnym nédlezem na rtg snimku. Jejich zavaznost zavisi na tom, zda je defekt jen v kosti nebo se jedna o otevienou rozstépovou
vadu. U defekt( kosti dale zaleZi na etiologii procesu. V ¢lanku se budeme vénovat jen nedrazovym kosténnym defektdim lebky u déti.
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Non-traumatic skull defects in children are an etiologically heterogenous group. They usually occur as a result of a congenital
developmental defect in the cranial closure or are caused by a pathological process. They may be palpable as a pulsating bulging
of the skull, or may be an accidental finding on X-ray scan. Their severity depends on whether the defect is only in the bone or is
an open cleft defect, and in the case of bone defects it is further dependent on the etiology of the process. In this article we will

focus only on non-traumatic bone defects of the skull in children.
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V ambulanci pediatra, détského neurologa,
chirurga ¢i détského neurochirurga se setkdvame
s détmi rdznych vékovych kategorif, které maji vi-
ce ¢i méné vyjadreny kostény defekt lebky. Jedna
se 0 pomeérné heterogenni skupinu onemocnéni,
zavaznost kolisa od trivialit pfes vrozené vyvojo-
vé vady aZ po zavazné onemocnéni destruujici
kost a vyzadujici onkologickou Ié¢bu. Etiologie
je rlznoroda a je uvedena v ¢lanku u kazdé
diagndzy. ProtoZe se mUze jednat i o z&dvazné
onemocneni, je tfeba pacienty s defekty lebky
odeslat do specializované ambulance détského
neurochirurga, ktery ur¢f dalsi vysetfovaci postup
a algoritmus sledovan( pacienta. Pokud defekty
plsobi vyznamné kosmetické deformity, je vhod-
na spolupréce i s oblicejovymi chirurgy. Defekty
kalvy mohou byt patrné na prvni pohled jako
pulzujici vyklenuti na konvexité lebky. Mohou
byt jen hmatné bez viditelné fluktuace, nebo
jako ndhodny nélez projasnéni kalvy na prostém

rtg lebky, ktery byl proveden z jiného ddvodu.
V dalsim textu se autorka vénuje podrobnéji jed-
notlivym diagnézédm defektd kalvy.

Foramina parietalia permagna (FPP) patfi mezi
vyvojové vady lebky. Vznikaj v dlsledku poruchy
osifikace parietalnich kosti béhem vyvoje plodu.
Otvory v kalvé jsou obvykle oboustranné, asi 1 cm
od stfednfi ¢ary a 2-3cm nad lambdovym Svem,
mohou se vyskytovat i parasagitalné, jednostran-
né nebo oboustranné. Jsou vetsinou symetrické,
okrouhlého ¢&i ovéalného tvaru, velikost kolisa od
nekolika milimetrt do nékolika centimetrd. Mohou
byt hmatné, u vetsich FPP Ize pozorovat pulzujici
vyklenuti v misté defektu. Drobné foramina pa-
rietalia se vyskytuji az v 60 % u jinak normélne
vyvinuté kalvy, foramina od 5mm do nékolika
centimetrd jsou méné ¢astd. Jedna se o pomeérné
vzacnou vyvojovou vaduy, s prevalenci 1: 15000
az 1:25000. Casto se vyskytuje familiarné, proto
je zvaZovdna moznost autozomalné dominantnf
dédicnosti. Patogeneze onemocnéni neni zndma.

Foramina parietalia se mohou sdruzovat s jinymi
vyvojovymivadami nebo byt soucasti syndromU
(1). Z vysetfovacich metod je zdkladem rtg lebky
v pfedozadni i bo¢né projekci. Na rtg snimku se
zobrazuiji jako ohranicené defekty kalvy.

Obvykle jsou asymptomatické, zjistény ndhod-
né prirtg Ibi, které bylo provedeno z jinych divodu.
Pokud jsou vétsi, mohou byt dobfe viditelné jako
mekké, vyklenuiici se, pulzujici, symetricky umiste-
né Utvary ve vlasaté &asti hlavy. Mohou se proje-
vovat bolestmi hlavy, ve spojenf se syndromovym
onemocnénim i mentalni retardaci, epilepsii (2).
Terapie je konzervativni u malych defektd, které ne-
nf tfeba dlouhodobé sledovat. U velkych defektl je
terapie chirurgickd, obvykle kranioplastika kostnim
stépem nebo implantatem na miru.

Dalsim benignim onemocnénim, které mtze
zpUsobit defekt kalvy je dermoidni ¢i epider-
moidnf cysta. Obvykle je dité odeslano pediat-
rem pro hmatnou rezistenci na konvexité kalvy
nebo v oblasti obli¢eje na nadoc¢nicovém ob-
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louku, periokuldrné, ve spankové krajiné. Nebo
je zjisténa jako ndhodny nélez na rtg lebky, ktery
byl pofizen z jiné indikace, obvykle pro traz.

Rezistence je hladkd, obvykle neposunliva
proti spodiné, pokud je mald, nemusf byt viditel-
na, nékdy je naopak vétsi a pasobi kosmeticky
problém. Nejednd se o nddorové onemocnén.
Dermoidni i epidermoidni cysty jsou benignf
Utvary, které svého nositele neohrozuiji na zivoté.
Vznikaji izolacf ektodermalni nebo mezodermalni
tkdné. Dermoidni cysta je teratomova cysta, kterd
mUze obsahovat rliznd adnexa (vlasové folikuly,
kize, potni a mazové ZIazky atd.). Epidermoidnf
cysta je vyplnéna keratinem. Asi 70 % v3ech der-
moidnich a epidermoidnich cyst je zachyceno
u détido 5 let véku. Na rtg snimku lebky se zob-
razf jako ohraniceny defekt kosti se sklerotickym
okrajem, cysta je v kosti ¢astecné ulozena, nékdy
eroduje i laminu internu a spodina cysty se pak
opird o tvrdou plenu. Na sonografickém vyset-
feni se jevi jako hypoechogenniaz anechogenni
loZisko, bez zndmek prokrveni.V ojedinélych pfi-
padech muze dojit k propagaci dermoidni cysty
intrakranidlné.V tom pripadé je vhodné vysetient
magnetickou rezonanci.

Terapie je chirurgickd u velkych dermoid-
nich cyst nebo cyst v obli¢ejové ¢asti, kde plso-
bi kosmeticky problém. V souladu s poslednimi
anesteziologickymi guidelines je snaha odsouvat
pifpadnou excizi cysty az po dovrseni véku 4 let
a nevystavovat tak dité zbytecné narkéze. Vyjimku
tvorf rychle rostouci nebo velké dermoidni ¢i
epidermoidni cysty nebo ty s propagaci do ni-
trolebniho prostoru. U malych cyst, bez rlstové
aktivity je terapie konzervativni, zalezi také na
domluvé s rodici.

Eosinofilni granulom, nékdy nazyvany histiocy-
t6za X, pfedstavuje 5-10 % ze vsech osteolytickych
procest kalvy. Mlize byt lokalizovan pouze na jed-
nou mist& nebo mUze vytvafet vice loZisek ve vice
kostech. Existuje i systémova forma onemocnénti,
kdy jsou loziska nachdzena v parenchymatéznich
orgénech. Pri této formé onemocnéni mize disse-
minovat do centralniho nervového systémui kiize.

Nejedna se o neoplasticky proces v pravém
slova smyslu, pfedpoklada se, Ze jde o reakci na
nejspise zanétlivy stimul.

Pro eosinofilni granulom je typicka pfitom-
nost Langerhansovych bunék, pleomorfnich
histiocytd, lymfocytd.

Na rtg lebky jsou osteolytické defekty patr-
né jako projasnéni, obvykle s neostrymi okraji,
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Obr. 1. Foramina parietalia na rtg lebky

mUze byt ale pritomen i skleroticky lem kosti
kolem defektu.

Palpacné je hmatné mékké téstovité prosak-
nuti nebo vyklenuti mékkych tkanf. Na sonogra-
fickém vysetfenf je patrné bohaté prokrveni, CT
s kostnim oknem potvrdi osteolyticky proces
a urcijeho rozsah, MRI vysetfeni ukaze rozsah in-
vaze mékkych nddorovych hmot intrakranidlné.

Terapie je chirurgickd resekce loziska. Resekce
by méla byt v dostatecném rozsahu, ideéIné az
do zdravé kosti, ale u rozsahlych defektl to nenf
vzdy mozné. Hmoty eosinofilniho granulomu
mohou Ipét na tvrdé plené, ale zpravidla ji nepro-
rdstajf a ani neerodujf pfipadné durdlni splavy (5).
Pacient po resekci eosinofilniho granulomu ma
byt dispenzarizovan v ambulanci détského onko-
loga. Pfi rozsahlejsim postizeni kosti je podavéana
chemoterapie nebo radioterapie.

Sinus pericranii je Zilnf komunikace skrze de-
fekt v kosti mezi extra a intrakranidlnim zilnim
systémem, zilnim splavem (3). Vyskytuje se po-
mérné zfidka. Poprvé byla popsdna Heckerem
v roce 1845 a pojmenovana varix spurious cir-
cumscriptus venae diploicae frontalis. Nazev sinus
pericranii byl poprvé uzit v roce 1995. Vétsinou je
kongenitalni, ale miZe byt i pourazovy. Postihuje
obé pohlavi stejné. Projevuje se jako vyklenuti
obvykle ve stfedni Cafe, ale mUze byt i laterdlné od
splavu. Obvykle vymizi pfi vertikalizaci, a naopak
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Obr. 2. Epidermoidni cysta levého nadocnico-
vého oblouku

je zfetelny pfi Valsalvové manévru. Definitivni

diagndzu stanovi magnetickd rezonance a dité by
meélo byt sledovano v ambulanci neurochirurga.
V naprosté vétsiné pipadl u drobnych defektd je
terapie konzervativni, chirurgickd lé¢ba je vhodna
u jen velkych Iézi, je vsak tfeba mit na paméti
riziko velkého krvaceni ze Zilnich splavd. Dalsi
moznosti Iécby je endovaskulari embolizace (4).
Vybér metody zalezi na velikosti léze, moznostech
a zkusenostech pracovisté.
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Encefalokéla je vrozend vada charakterizo-
vana vyhiezem tkani centrélniho nervového
systému, kterd je doprovazend defektem kostf
lebky a nékdy té7 koZniho krytu. Encefalokély
patii mezi tzv. rozstépové vady neurdlni trubice.
Obvykle byvé sdruzena s dalsimi kraniofacialnimi
abnormalitami, hydrocefalem, agenezi corpus
callosum. Za etiologii se povazuji vlivy genetické,
expozice teratogentim, nedostatek kyseliny lis-
tové. Cetnost vyskytu je asi 1: 1012000 naroze-
nych déti. U dévcat prevazuje porucha uzavéru
neuronadlni trubice spie v dorzalni ¢asti lebky,
u chlapcl vice v oblasti obliceje a cela.

Encefalokéla, je obvykle viditelnd ihned béhem
porodu. Vyklenujici se, nékdy mimé pulzujici de-
formita, velikost defektu mUze kolfsat. Encefalokély
v oblasi baze lebni nebo transsfenoidalni viditelné
nejsou, jsou provazeny hypertelorismem, sirokym
kofenem nosu, rozstépem rtu nebo patra, agenezi
corpus calosum. Klinické pfiznaky jsou riizné podle
velikosti a lokalizaci defektu a mnozstvi vyklenujict
se mozkové tkdné. Mdze dojit ke poruchdm uce-
ni, opozdéni rdstu, poruchdm zraku, mikrocefali,
svalové slabosti, epileptickym zachvattim, rozvoji
hydrocefalu. Transsfenoidaini encefalokély se pro-
jevujfi obstrukei nosnich dutin, rhinorrheou, poru-
chou vizu, endokrinnimi poruchami (6). Vyhrezla
mozkova tkan nenf funkéni, mdze byt pricinou
neurologického deficitu nebo vzniku epileptickych
paroxysmd. Z vysetfovacich modalit se provadi ul-
trazvukové vysetfeniihned po porodu a ndsledné
MRI v celkové anestezii.

Lécha je chirurgicka snaha o uzavfenf kozniho
defektu a zabranéni infekce, resekce vyhfezlé ne-
funkeni mozkové tkané a nasledné plastika defektu
kosti vlastni kosti nebo implantatem. Obvykla doba
k chirurgickému zékroku je od 4 mésict do jedno-
ho roku véku. U encefalokél s poruchou kozniho
krytu je nékdy nutné pfistoupit k zakroku ihned
po porodu k zamezen( vstupu infekce. U transsfe-
noidélnich encefalokél je moznosti lé¢by endosko-
picka transnasalni operace, ddlezité je nacasovani
zakroku vzhledem k véku ditéte.

Konzervativni terapie je vyhrazena pro obrov-
ské defekty kalvy nebo obliceje, kdy dojde k vyhre-
zu abnormniho mnoZstvi mozkové tkané. Takto
obrovské encefalokély jsou sdruzeny s postizenim
i jinych systémd, nejsou dlouhodobé slucitelné
se zivotem.

Dalsi velmi vzacnou rozstépovou vadou krania
je atretické parietalni cefalokéla, podkozni léze,
vyplnéna tvrdou plenou, fibrézni tkdnf a dysplas-

Epidermoidni cysta na rtg lebky

tickou mozkovou tkanf. Defekt v kosti je na rozdil
od encefalokély drobny, protoZe s intrakranialnim
prostorem je atretickd cefalokéla spojena tenkou
stopkou. Tato vrozend vada je spojena s dalsfmi
vyvojovymi vadami CNS. Dale do skupiny roz-
stépovych vad krania patfi cranium bifidum
occultum — opozdéna osifikace parietalni kosti,
kleidokranidlnf dysplazie, kterd je charakteristicka
rozsifenym metopickym a sagitalnim svem, vel-
mi prostornymi fontanelami a velkym obvodem
hlavy. Onemocnént je autozomalné dominantné
dédicné a je spojeno s dalsimi skeletalnimi vadami
avyskytuje se velmi vzacné. Aplasia cutis congenita
je rovnéz vzacné kongenitalni onemocnénti, pfi
kterém je patrny defekt kiize, nejcastéji na kalve,
muze byt piftomen i defekt kosti. Etiologie je mul-
tifaktoridlni, véetné expozice teratogennim latkam
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v t€hotenstvi. Malé defekty jsou léceny konzerva- Rtg Ibi — okcipitdIné je patrné osteolytické lozZisko
tivné a v pribéhu rdstu ditéte se spontanné zhoj,
velké defekty je treba lécit chirurgicky ve spolupraci
s plastickymi chirurgy.

14lety chlapec, doposud zcela zdrdv, pfichédzi
pro 3 meésice trvajici a pomalu narUstajici otok
v oblasti okcipitdInf protuberance. Subjektivné
na cileny dotaz udava posledni mésice poboli-
vani hlavy a poruchy rovnovahy pfi vertikalizaci,
nezvraci, teploty nemél, véhovy Ubytek neguje.

Vmisté bydlisté byl proveden rtg lebky, na jeho
zakladé pak vysloveno podezfeni na osteolytickly
proces kosti okcipitalné v oblasti protuberance.

Chlapec byl odeslan na nase pracovisté. Zde

bylo doplnéno sonografické vysetteni rezistence,
kterd je silné prokrvend, a bylo proto indikovédno
CT s kontrastni latkou. CT vy3etfenf prokazuje masu
patologickych hmot intra i extrakranidlni a jasny (4
osteolyticky proces v okcipitaIni kosti. Vzhledem
kintrakranidnf porci eosinofilnfho granulomu prove-
deno jesté MRI. Zde je jasné patrnd expanze intrakra-
nidlné extraduraing, odtlacujici konfluens splav(.
Tvrda plena se zda byt neporusena procesem. Byla
indikovéana resekce loziska. Operace byla provedena
v poloze na bfise (prone position), z rovného fezu
nad rezistenci odstranéna extrakranidini porce tkané
granulomu. Kost je v oblasti protuberance zcela
destruovéna procesem, defekt je o priimeéru asi
3cm, okolnf kost je rovnéz mékka, droliva.

Pak byla provedena kraniotomie kolem
osteolytického defektu a odstranéna porce in-
trakranidlni extraduralni. Hmoty eosinofilniho
granulomu pevné Ipéjf ke tvrdé plené, je nutné je
mechanicky odstranit. Tvrda plena je neporusena
a ani splavy nekrvaci. Kranioplastiku vzhledem
k predpokladané onkologické terapii neprova-
dime, defekt uzavirdme suturou podkoZi a kiize.

Histologické vysetient: unifokalni histiocytéza
z Langerhansovych bunék (eosinofilni granulom).

Chlapec byl s vysledkem histologie referovan
na pracovisti detské onkologie k posouzeni nutnosti
onkologické lécby. Lécha nasazena nebyla, chlapec

je vsak naddle v dispenzarmim sledovani onkologem.
Obrazovd dokumentace prevzata z knihy:

Homolkovd H. Détskd neurochirurgie v kasuistikdch,
Praha: Maxdorf, 2020: 159s.
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