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Matlgorzata Matyja, Anna Gogola Opracowanie wlasne

WADY DYSRAFICZNE RDZENIA (spina bifida occulta aperta)

Do wad cewy nerwowej (WCN) zaliczane sa rézne postacie kliniczne wad osrodkowego
uktadu nerwowego, powstajace w wyniku zaburzenia procesu zamykania sie cewy
Nerwowe;j.

Ryc. 1 Przepuklina oponowo-rdzeniowa w okolicy ledZzwiowej - widoczna ptytka rdzeniowa
(ze zbiorow Kliniki Chirurgicznej IMiD).

Zaburzenie to w obrebie glowowego odcinka cewy jest przyczyna bezmézgowia i
przepuklin mézgowych. Jesli natomiast dotyczy dolnego odcinka cewy nerwowej -
prowadzi do powstawania przepuklin rdzeniowych. Przepuklina oponowo-rdzeniowa jest
jedna z najciezszych wad rozwojowych uktadu nerwowego. Wystepuja tu w réznym
stopniu porazenia miesni ze zniesieniem czucia oraz zaburzenia czynnosci przewodu
pokarmowego i ukltadu moczowego. W wiekszosci przypadkow wspotistnieje wodogtowie,
ktore nieleczone pogltebia stopien uszkodzenia.

EPIDEMIOLOGIA WAD CEWY NERWOWE]
Wady cewy nerwowej powstaja juz w pierwszym miesigcu zycia ptodowego (gdy kobieta

jeszcze nie wie, zZe jest w ciazy). W Polsce rodzi sie co roku od 2-3 na 1000 dzieci
obarczonych wadami cewy nerwowe;j.
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ETIOLOGIA

Przyczyny powstawania wady nie zostaty dotychczas catkowicie wyjasnione. Oprocz
predyspozycji genetycznej wymienia sie najczesciej wptyw srodowiska
wewnatrzmacicznego. Rowniez czynniki fizyczne, chemiczne, hormonalne oraz infekcje
przyczyniaja sie do zaburzen rozwojowych cewy. Jesli wada nie jest uwarunkowana
genetycznie, wowczas jej postac, rozlegtos¢ i umiejscowienie sa wynikiem interakcji
takich czynnikéw jak:

e okres rozwoju zarodka
« nasilenie i czas oddzialywania czynnika hamujacego rozwdj, niezaleznie od jego
charakteru

ROZPOZNAWANIE WAD CEWY NERWOWE]

Przepukliny uktadu nerwowego umiejscawiaja sie w linii posrodkowej ciata poczawszy od
okolicy czaszki (od kosci klinowej) do okolicy ledZwiowo-krzyzowej. Okoto 70% z nich
potozone jest w ledZwiowo-krzyzowym odcinku kregostupa. Dla wczesnego
rozpoznawania wad cewy nerwowej zaleca sie:

e USG w czasie ciazy: ok. 10., 20., 32. tygodnia ciazy
e Upowszechnienie przesiewowych i celowanych badan poziomu alfafetoproteiny
miedzy 14. a 18. tygodniem cigzy. Badanie USG i oznaczenie poziomu AFP moga
pomdc w rozpoznaniu wady, ale nie okreslaja stopnia jej ciezkosci.
e Ostateczne rozpoznanie stawiane jest po urodzeniu i wykonuje sie:
o pomiar obwodu gtowy, szerokos$¢ szwow, napiecie ciemiaczek
o ocene deformacji konczyn dolnych
o badanie neurologiczne oceniajace zakres zaburzen unerwienia zwieraczy
odbytu i pecherza
o badania moézgu - USG przezciemiaczkowe, tomografie komputerows,
rezonans magnetyczny

Powyzsze dziatania stuza ocenie wielkosci uktadu komorowego oraz poziomu wodogtowia.

EMBRIOLOGIA

W pierwszym miesigcu zycia ptodowego w linii posrodkowej na grzbiecie zarodka tworzy
sie zgrubienie komorek zwane plytka nerwowa. Zgrubienie to przeksztatca sie w
rynienke. Brzegi rynienki zblizaja sie coraz bardziej do siebie, tworzac cewe nerwowa.
Rynienka nerwowa najszybciej zamyka sie w srodku dtugosci i proces ten postepuje ku
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przodowi i tytlowi - koniczy sie zamknieciem przedniego i tylnego otworu nerwowego w
25-27 dniu ciazy i przeksztalceniem rynienki w cewe nerwowa, ktdra rownoczesnie ulega
zatopieniu w ciele zarodka. Z przednich 2/3 cewy powstaje mozg, z tylnej 1/3 rdzen

kregowy.

POWSTAWANIE WAD CEWY NERWOWE]

Zaburzenia przeksztatcania sie rynienki nerwowej w cewe sa przyczyna powstawania
grupy wad uktadu nerwowego, wsrod ktorych sa przepukliny rdzeniowe. Powstawanie
wad uktadu nerwowego polega na:

« braku spojenia brzegéw rynienki nerwowej w cewe na pewnym jej odcinku lub
wtérnym rozejsciu sie brzegéw cewy nerwowej - w nastepstwie powstaja
przepukliny rdzeniowe

e przedwczesnym zatopieniu niezamknietej rynienki - w nastepstwie powstaja
ttuszczaki rdzenia

e pozostawieniu potaczenia miedzy ektoderma powierzchniowa i neuroektoderma - w
nastepstwie powstaja przetoki nerwowo-skorne

KLASYFIKACJA

e tarn dwudzielna - spina bifida occulta

e przepuklina oponowa - spina bifida cystica s. meningocele
e przepuklina oponowo-rdzeniowa - meningomyelocele

e wynicowanie opon i rdzenia - myeloschisis

TARN DWUDZIELNA

To brak spojenia tukow kregowych, zwykle bez uszkodzenia opon i rdzenia. Zewnetrznie
wystepuje niekiedy rozrost tkanki tluszczowej i obfite owlosienie skory. Nie stwierdza sie
tu zadnych objawéw neurologicznych.

PRZEPUKLINA OPONOWA

Charakteryzuje sie brakiem spojenia jednego lub kilku tukéw, potaczonych z obecnoscia
guza - najczesciej uszyputowanego. Szypulte i worek przepuklinowy tworza opony
rdzeniowe. Zawartosé jego stanowi pltyn mézgowo-rdzeniowy, a cata przepuklina pokryta
jest skora - najczesciej niezmieniona. Nie stwierdza sie objawdw neurologicznych, a
leczenie polega na wykonaniu plastyki.
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PRZEPUKLINA OPONOWO-RDZENIOWA

Rozszczep obejmuje wieksza liczbe tukéw kregowych, a worek przepuklinowy oprocz
opon i ptynu zawiera takze elementy rdzenia i jego korzonki. Jezeli przepukline pokrywa
skora, to jest ona niezmieniona jedynie na obwodzie; w czesci Srodkowej natomiast jest
zbliznowaciala i zanikta. Czesto w czesci sSrodkowej obserwuje sie obnazenie elementow
rdzenia i wyciekanie ptynu mézgowo-rdzeniowego.

WYNICOWANIE OPON I RDZENIA

Ujawnia sie jako nieznaczne uwypuklenie otoczone na obwodzie skdra zrosnieta z
rozszczepionymi oponami rdzeniowymi. Centralna czesé guza stanowi rozdwojony i
rozptaszczony na trzonach kregowych rdzen. Stanom tym towarzyszy ciagte wyciekanie
pltynu moézgowo-rdzeniowego.

WYSTEPUJACE OBJAWY: neurologiczne - obwodowe i osSrodkowe; ortopedyczne -
przykurcze i deformacje.

OBJAWY NEUROLOGICZNE

W przypadku przepukliny oponowo-rdzeniowej oraz wynicowaniu opon i rdzenia
wystepuja rozmaicie nasilone zaburzenia neurologiczne, wynikte ze zmian w komoérkach
nerwowych, drogach i wypustkach rdzenia oraz ze zmian wtornych, zwiazanych z
uciskiem, bliznowaceniem i pociagganiem rdzenia w miare wzrostu oraz osrodkowe
zwigzane z zespotem Chiari.

Objawy neurologiczne obwodowe
1. porazenia i niedowtady konczyn - najczesciej dolnych
2. zaburzenia czucia powierzchownego i gtebokiego

3. pecherz neurogenny
4. neurogenny kanat odbytowo-odbytniczy

Objawy neurologiczne osrodkowe

1. wodogtowie

2. obnizone napiecie posturalne (spowodowane dysfunkcja OUN oraz niedowtadami i
brakiem aktywnosci konczyn dolnych)

3. niedowtady spastyczne konczyn - najczesciej hemiparezy

Ponadto wystepuja zaburzenia troficzne - sktonnosé do powstawania otaré i odlezyn.
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PORAZENIA LUB NIEDOWEADY

Maja najczesciej charakter wiotki, a ich rozlegtos¢ w obrebie konczyn dolnych oraz
stopien ciezkosci zalezy od poziomu uszkodzenia rdzenia. Porazenia te w wiekszosci
przypadkow sa obustronne i symetryczne. Przy wyzej zlokalizowanych uszkodzeniach
niedowlady maja charakter spastyczny (zwiazany z uszkodzeniem drég piramidowych).

PECHERZ NEUROGENNY

W zakresie wydalania problem jest podwojny - zaleganie i nietrzymanie. Zaleganie moze
by¢ spowodowane obecnoscia przeszkody w odplywie (zwezenie) albo nieprawidiowa
czynnoscia oprozniania pecherza (porazenie miesnia wypieracza). Nietrzymanie moczu
moze by¢ rdznie nasilone - zdarza sie wyciekanie ciagte lub sporadyczne.

NEUROGENNY KANAL ODBYTOWO-ODBYTNICZY

Osrodki defekacji mieszcza sie na tych samych poziomach co osrodki oddawania moczu.
Zaburzenia oddawania stolca wynikaja z nieprawidtowego unerwienia konicowego
odcinka uktadu pokarmowego, miesni zwieraczy odbytu i miesni przepony miedniczne;j.
Efektem tego sa zaparcia i tworzenie kamieni katowych, zapalenie sluzéwki jelita,
perforacja jelita i zapalenie otrzewne;.

}
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Ryc. 2 Schemat unerwienia pecherza moczowego i kanatu odbytu.
Objawy neurologiczne osrodkowe
U dzieci z przepukling oponowo-rdzeniowa moga wystepowac nieprawidtowosci w

budowie mozgu, ktére zaburzaja krazenie ptynu mézgowo-rdzeniowego, co w
konsekwencji prowadzi do:
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asymetrii odruchéw i napiecia miesniowego w konczynach gérnych
nieprawidiowego ustawienia gatek ocznych

zaburzen rownowagi

e obnizenia potencjatu napiecia posturalnego

opo6znienia rozwoju psychoruchowego

WODOGEOWIE I WADY ROZWOJOWE MOZGU

Wodogtowie jest stanem nieprawidtowego nagromadzenia ptynu mézgowo-rdzeniowego w
komorach mézgu. Ptyn gromadzac sie powoduje wzrost cisnienia i ucisk na otaczajaca
tkanke mdzgowa - gtowa ulega powiekszeniu.

Ryc. 3 Wodogtowie (ze zbioréw Kliniki Chirurgicznej IMiD)
OBJAWY WODOGEOWIA

e napiete, uwypuklone ciemie

e poszerzone szwy czaszki

* poszerzone zyly skory gtowy

¢ sennos¢, wymioty

e objawy neurologiczne:
o objaw zachodzacego stonca - gatki oczne skierowane ku dotowi
o zez zbiezny
o zaburzenia potykania i gtosu
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» w skrajnych przypadkach dziecko traci przytomnos¢ i oddech

Wodogtowie spowodowane jest najczesciej wada mézgu zwana zespotem Chiari'ego, w
potaczeniu z kotwiczeniem rdzenia kregowego.

ZESPOL CHIARI'EGO

Dotyczy tylnej czesci mozgu - pnia i mézdzku. W wyniku przemieszczania pnia i mézdzku
do otworu potylicznego wielkiego dochodzi do ucisku na komore IV i wodociag mézgu
oraz zamkniecia otworow tej komory, przez ktére ptyn mégitby wydostac sie z wnetrza
modzgu. Wskutek zastoju i gromadzenia sie w komorach pod cisnieniem ptynu moézgowo-
rdzeniowego rozwija sie wodogtowie. Nasilanie objawéw zespotu Chiari moze by¢
spowodowane zespotem kotwiczenia rdzenia kregowego.

ZESPOE KOTWICZENIA RDZENIA

W warunkach prawidlowych uktad kostny rosnie nieznacznie szybciej od rdzenia
kregowego, ktorego koniec zwany stozkiem rdzeniowym przesuwa sie ku gérze w miare
wzrastania. W trzecim miesiacu zycia ptodowego rdzen wypetia caty kanat. Po
zakonczeniu wzrostu znajduje sie na poziomie pierwszego lub drugiego kregu
ledzwiowego.

Ryc. 4 Potozenie stozka rdzenia w réznym wieku A) ptéd, B) noworodek, C) dorosty

Miedzy koncem stozka i Sciana kanatu przebiega cienka ni¢ glejowa - tzw. ni¢ konicowa,
ktora w warunkach prawidtowych nie utrudnia przesuwania sie rdzenia w kanale
(zjawisko pozornego wstepowania rdzenia kregowego). W przypadku wystapienia
nieprawidlowosci ruch rdzenia moze by¢ ograniczony - kotwiczony przez:
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 pogrubiala, sztywna ni¢ koncowa
e tluszczaki, torbiele potozone pod opona twarda
e poszerzona, przerosnieta ptytke nerwowa, ktéra nie miesci sie w kanale kregowym

Ryc. 7 Poszerzona, przerosnieta ptytka nerwowa oraz przebieg korzeni nerwowych
wychodzacych z rdzenia kregowego A) stan fizjologiczny, B) napiete, niedokrwione
korzenie o przebiegu sko$nym, poziomym i ku gorze.
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Objawy ortopedyczne - przykurcze i deformacje. Ze wzgledu na wewnatrztonowa
mozliwos¢ porazen niektdre noworodki rodza sie juz z deformacjami w obrebie konczyn
dolnych (zwichniecia stawéw biodrowych i wady stép). W czesci przypadkéw zmiany te
moga wytwarzac sie dopiero podczas nieprawidtowych ustawien oraz aktywnosci
ruchowych. Zaréowno zespo6t Chiari, jak i zespot kotwiczenia rdzenia moga powodowac
dodatkowe powiklania w postaci narastania wodogtowia lub narastania deficytow
napiecia konczyn dolnych.

USPRAWNIANIE

W programie usprawniania nalezy uwzgledni¢ zaréwno objawy osrodkowe, jak i
obwodowe.

Podstawowe cele usprawniania:

» normalizacja napiecia posturalnego i stabilizacja tutowia (utatwianie odruchéw
nastawczych, rownowagi i obronnego podporu)

e stymulacja rozwoju psychoruchowego

 zapobieganie przykurczom i deformacjom oraz korekcja zmian juz istniejacych

¢ zapobieganie skutkom zaburzen troficznych

 utrzymanie i zwiekszanie sity miesniowej

 stworzenie warunkéw do optymalnej regulacji czynnosci wydalniczych

 zaopatrzenie ortopedyczne (aparaty stabilizujgce, pionizatory, balkoniki, wozki,
szyny z koszem biodrowym, aparaty derotujace, obuwie ortopedyczne)

Rodzaje stosowanych zabiegow:

odpowiednie uktadanie dziecka

¢wiczenia bierne, czynne w odcigzeniu i ¢wiczenia czynne konczyn dolnych
e ¢wiczenia neurorozwojowe metoda NDT Bobath i metoda Vojty

wybrane zabiegi fizykalne - cieptolecznictwo, elektroterapia

oddziatywania psychologiczno-wychowawcze
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