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ABSTRAKT

Vychodiska: Fetalna chirurgia je pomerne nova metoda liecby
prenatalne diagnostikovanych pacientov s otvorenymi de-
fektami neuralne;j rary. Prenatalne vykonana oprava defektu vy-
znamne znizuje vyskyt hydrocefalu a Chiari II malforméacie.
Pacienti zaroven vykazuju lepsie motorické funkcie.

Ciele: Prezentovand praca prinaa prakticky navod starostli-
vosti 0 pacientov s prenatalne diagnostikovanou a operovanou
meningomyelokélou (MMC) na Slovensku.

Subor a metodika: Cielom tejto prace je prezentovanie planu
starostlivosti 0 pacienta po fetalnej operacii MMC. Plan je vy-
tvoreny na zéklade odbornej literatiry a naSej praxe v spolu-
praci so Spina Bifida Zentrum, Kinderspital Ziirich.

Vysledky: Vysledkom préce je plan, ktory poméha zdravotnic-
kym pracovnikom a rodine pacientov orientovat’ sa v potreb-
nych zakrokoch, vysetreniach a kontrolach, ktoré by mal pa-
cient podstupit’ v priebehu Casu. Praca sa zameriava na najcas-
tejSie komplikacie, ktorymi tito pacienti trpia. Ide o komplika-
cie neurologické, urologické, intestinalne, ortopedické a psy-
chomotorické.

Zaver: Z naSej sktsenosti vyplyva, Ze deti narodené s MMC
maju mnoho komplikécii, pre ktoré musia absolvovat mnoz-
stvo vysetreni. Nevyhnutnost'ou je multidisciplinarny pristup.
V praxi sme pozorovali potrebu existencie protokolu starostli-
vosti o pacientov po fetalnej operacii.

KPucové slova: Fetalna chirurgia. Meningomyelokéla. Manaz-
ment pacienta. Komplikacie

ABSTRACT

Background: Fetal surgery is a relatively new method of treat-
ing prenatally diagnosed patients with open neural tube defects.
Prenatal repair of the defect significantly reduces the incidence
of hydrocephalus and Chiari Il malformation. In addition, pa-
tients show better motor functions.

Purpose of the article: The presented work provides practical
guidance for the care of patients with prenatally diagnosed and
operated meningomyelocele (MMC) in Slovakia.

Materials and methods: The purpose of the presented study is a
patient management protocol after fetal MMC surgery, created
on the basis of neurosurgical literature and our practice in co-
operation with the Spina Bifida Zentrum, Kinderspital Ziirich.
Results: The result of the work is a plan that helps medical pro-
fessionals and the patient's family navigate the necessary inter-
ventions, examinations and controls that the patient should un-
dergo over time. The work focuses on the most common com-
plications that these patients suffer from. These are neurologi-
cal, urological, intestinal, orthopedic and psychomotor compli-
cations.
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Conclusion: In our experience, children born with MMC have
many complications, for which they have to undergo numerous
examinations. A multidisciplinary approach is essential. In our
practice, we observed the need for a protocol for the care of
patients after fetal surgery.

Key words: Fetal surgery. Meningomyelocele. Management of
patient. Complications

UVOD

Myelomeningokéla je najcastejSou, a zaroven aj
najtazSou formou otvorenych defektov neuralnej
rury. Charakterizuje ju protruzia tkaniv miechy cez
otvorené obliky stavcov. Pacienti s MMC trpia na
mnoho komplikacii, ako je napriklad hydrocefalus,
Chiari II malformécia, motorické a kognitivne po-
ruchy, inkontinencia mo¢ového mechura a Criev, so-
cidlne a emocionalne problémy. Tieto tazkosti
ovplyviuju kvalitu Zivota pacienta. Prave v€asna
operacia MMC umoziuje znizit' zavaznost’ a frek-
venciu vyskytu pridruzenych komplikacii (Horn,
2014; Scully et al., 2012; Snajdauf et al., 2005).

CIEL VYSKUMU

Cielom §tudie je vypracovanie praktického na-
vodu starostlivosti o pacienta s prenatalne zistenym
raz§tepom neuralnej rury na Slovensku. Je urCeny
pre odbornt verejnost’, zdravotnickych pracovnikov
pracujucich priamo s pacientami po fetalnej opera-
cii, pacienta a jeho rodinu. Cielom dokumentu je
najmid pomoct zorientovat” sa v tikonoch, zakro-
koch, vySetreniach a kontrolach, ktoré by mal pa-
cient podstipit’ v priebehu Casu. Plan starostlivosti
0 pacienta je vypracovany na zadklade doterajSich
vyskumov a praxe.

SUBOR A METODIKA

Prezentovana $tudia bola realizovana na zaklade
retrospektivnej analyzy dokumentacie pacientov po
prenatéalnej operacii MMC vedenej v databaze Kli-
niky detskej chirurgie, Narodného tstavu detskych
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chorob v Bratislave a Lekarskej fakulty Univerzity
Komenského v Bratislave, a na zaklade spracovania
relevantnej svetovej literatiry. Vyskumny stbor
prezentovanej Studie tvori 11 pacientov operova-
nych pre MMC. Pacientov sme v ramci spoluprace
odoslali za ucelom fetalneho uzavretia defektu na
pracovisko Kinderspital Ziirich, Spina Bifida Zen-
trum v ¢ase medzi janudrom 2016 a jinom 2024.
Pacienti pravidelne absolvuju kontroly na danom
pracovisku v Ziirichu, ako aj na klinikach Narod-
ného Ustavu Detskych Chorob. Prezentovany
plan starostlivosti 0 pacienta zahifia kontrolné vy-
Setrenia na klinike v Ziirichu, ako aj na domacom
pracovisku.

VYSLEDKY

Vysledkom predkladanej prace je protokol ma-
nazmentu pacienta po fetdlnej operacii MMC, vy-
tvoreny na zaklade odbornej literatiry a naSej praxe
v spolupraci so Spina Bifida Zentrum, Kinderspital
Ziirich.

Fetalnu operaciu zatvorenia defektu MMC je
najvhodnejsie realizovat’ v 24. — 25. gestacnom tyz-
dni. Deti, ktoré takyto zakrok podstupili sa rodia
planovane cisarskym rezom v 37. gestacnom tyzdni
na pracovisku, kde bola realizovand aj fetalna ope-
racia (Babcook et.al, 1994; Moldenhauer et al.,
2015).

Matka a novorodenec st po absolvovani pobytu
na novorodeneckom oddeleni prepusteni do doma-
cej a ambulantne;j starostlivosti, no nad’alej je rodi-
c¢om pacienta k dispozicii klinicky koordinator v
Ziirichu a uréeni lekari v Bratislave. Pacient absol-
vuje v pravidelnych intervaloch odborné kontroly
jeho zdravotného stavu. Na dany den ma pacient
naplanovanych niekol’ko odbornych vysetreni. Ide o
kontroly v korigovanom veku 3, 6, 12, 18 a 24 me-
siacov. Nasledne kazdy rok az do prechodu pacienta
do starostlivosti pre dospelych.

V praci sa zameriavame na naj¢astejSie kompli-
kacie, ktoré sprevadzaju pacientov s MMC.

Neurologické komplikacie

Medzi najcastejSie neurologické komplikacie,
ktoré trapia pacientov s MMC, ¢i uz boli operovani
prenatalne alebo postnatalne, patri hydrocefalus,
syndrom pripitanej miechy (tethered cord syn-
drome, TCS) atazkosti vyplyvajice z Chiari Il
malformacie (Bruner et al., 2004).

POVODNE PRACE / ORIGINAL WORKS

38

Ciele

Ochrénit’ neurologické funkcie a neurokognitivny
vyvoj optimalizaciou cirkulacie likvoru a tlaku
Vv likvorovych cestach. Identifikovat a véas riesit
vzniknutl intrakranidlnu hypertenziu, TCS, Chiari
II malforméciu.

Manazment pacienta

1. V novorodeneckom a dojéenskom veku meranie
obvodu hlavy 1x tyZdenne, ultrazvukova kon-
trola systému mozgovych komor 1x za 2 tyzdne.
Neurochirurgicka kontrola u deti od narodenia
do veku 2 rokov kazdych 6 mesiacov. Neskor 1x
rocne. Kontrola zahima fyzikalne neurologické
vySetrenie a zhodnotenie stavu funk¢nosti likvo-
rového zvodu, ak ho ma pacient implantovany.
Sledovanie stavu pacienta a rozpoznanie prizna-
kov intrakranialnej hypertenzie, TCS a prizna-
kov syringomyelie v skorom $tadiu ich vzniku.
Ultrazvukové vysetrenie mozgovych komor cez
velku fontanelu po narodeni, v korigovanom
veku 3 a 6 mesiacov. MRI mozgu a miechového
kanala po narodeni a v korigovanom veku 12
a 24 mesiacov, nasledne podl'a klinického stavu.

Urologické komplikacie

Pritomnost MMC je u deti ¢astou pri¢inou neu-
rogénnych dysfunkcii mo¢ového mechura. Charak-
teristickou abnormalitou je neurogénny mocovy
mechir so symptémami inkontinencie, urgentnosti,
zvySenej alebo abnormalnej frekvencie mocenia
a rekurentné infekcie moc¢ovych ciest (Berndl et al.,
2020; Oppenheimer, 2007).

Ciele

Udrziavat’ normalnu funkciu obli¢iek a moco-
vého systému pocas celého Zzivota. Kontinenciu
mocu dosiahnut’ tak skoro, ako je to u pacienta pri-
jatelné. Maximalizovat’ samostatnost’ pacienta. Eli-
minovat’ nasledky neurogénneho mocového me-
chura. Znizit' frekvenciu zapalov mocovych ciest
a uzivania antibiotik.

Manazment pacienta

1. Do 3 mesiacov od narodenia vykonat’ ultrazvuk
obliciek a moCového mechura — toto vySetrenie
treba opakovat kazdych 6 mesiacov, urodyna-
mické vySetrenie, sérovy kreatinin.

Od narodenia do veku 2 rokov Zivota realizovat
ultrazvuk obliciek a mo€ového mechiira kazdych
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4—6 mesiacov. Nasledne, ak je stav dietata sta-
bilny, realizovat’ ultrazvukové vySetrenie obli-
¢iek a mocového systému 2x ro¢ne vo veku od
2 do 5 rokov. Kazdych devit mesiacov od 5 do
10 rokov, a potom na ro¢nom zaklade, ale mdze
sa opakovat’ Castejsie, ak je to potrebné. Aj me-
nej Casté kontroly su primerané, ak urodynamika
nenaznacuje zhorSenie stavu pacienta (od 2 ro-
kov veku 1x ro¢ne).

3. Urodynamické vySetrenie sa realizuje rovnako
Casto ako ultrazvukové vySetrenie, ale mini-
malne 1x rocne. Urodynamické vySetrenie reali-
zovat’ mimo planovanych kontrol v pripade, ak
doslo k zmenam na zobrazeni hornych moco-
vych ciest, ak ma znamky neurogénneho moco-
vého mechura alebo mé opakované zapaly mo-
cového systému.

4. Vysetrenie séra na vyhodnotenie funkcie obli-
¢iek a rozbor mocu.

5. V pripade potreby zacat’ s Cistou intermitentnou
katetrizaciou (CIK) o najskor. Od veku 6 rokov
viest' k samostatnosti v CIK.

6. V pripade horucky nad 38 °C, hematurie, boles-
tiach panvy a chrbta, uniku mocu medzi jednot-
livymi CIK, resp. u novorodencov, ktori nepros-
pievaju a su dehydratovani, zvazit moznu infek-
ciu moc¢ovych ciest.

7. Ak ma diet'a opakujuce sa symptomatické zapaly
mocovych ciest, realizuje sa ultrazvuk obliciek
a mocového mechura a urodynamické vySetre-
nie.

8. Vo veku 5 rokov vykonat chemicky rozbor
mocu a kultivaény rozbor z mocu ziskaného
CIK.

9. V pripade, ze malo dieta vykonanu rekonstruk-
ciu mocového mechura, 1x rocne je potrebna
kontrola vitaminu B12 v sére.

Gastrointestinalny systém

U pacientov s MMC mdze byt pritomna aj neu-
rogénna dysfunkcia Criev. Pri obstipacii alebo in-
kontinencii stolice, so sekundarne vzniknutou mo-
c¢ovou inkontinenciou, a s opakovanymi zapalmi
mocovych ciest je vzdy potrebné mysliet’ na TCS,
hoci moze ist’ aj o mnozstvo inych Strukturalnych
abnormalit (Berndl et al., 2020; Oppenheimer,
2007).

Ciele
Udrzanie kontinencie primeranej veku. Maxima-
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lizacia samostatnosti pacienta. Predchadzanie obsti-
pécii.

Manazment pacienta

1. Sledovanie frekvencie, konzistencie a mnozstva
stolice.

2. Zavedenie diéty a dostatok pohybu. Pokial’ to
nestaci pridat’ farmakologické doplnky. Pouzitie
ochrannych krémov na perinedlnu oblast’.

3. Nacvik kontinencie a naasovania v domacom
prostredi.

4. Edukacia a nacvik vyplachu ¢reva erudovanou
zdravotnou sestrou. Zabezpecenie potrebnych
pomoécok. Vyplachy hrubého ¢reva vodou je
mozné realizovat’ od 3. roka zivota vo frekvencii
1x za 2 dni.

5. Meranie tlaku v koncovej €asti hrubého Ereva
manometrom od veku 4 rokov 1x za 2 roky.

Ortopedické komplikacie

NajcastejSimi nalezmi ortopedickych deformit
u deti s MMC je skolioza, kyféza a prilisna lordoza.
Dal§imi st deformity bedrovych kibov a kolennych
kibov. Existencia spasticity okolo bedrovych a ko-
lennych kibov, ako aj deformacia chrbtice maju vy-
znamny negativny dopad na mobilitu pacienta
(Berndl et al., 2020; Danielsson et al., 2008).

Ciele

Predchadzat’ alebo korigovat' deformacie tak,
aby sa optimalizovala mobilita a nezavislost’ pa-
cienta. Zabranit’ vzniku funkéne obmedzujicej de-
formacii chrbtice, dolnych koncatin a chodidiel. Za-
¢at’ s chodzou o najskor ako to stav pacienta do-
voli. Snahou by malo byt deti vertikalizovat’ v rov-
nakom case ako deti bez postihnutia, pripadne o pol
roka neskor. Prvych 5 rokov Zivota, bez ohl'adu na
typ defektu neuralnej rury a inervaciu koncatin,
predstavuje obdobie rozhodovania o mobilite die-
tat'’a — vozik, chddza alebo oboje. Prognéza chodze
zavisi od rozsahu poskodenia miechy. Tym sa aj
znizi riziko vzniku zlomenin, kontraktiur a dekubi-
tov. Podporit’ maximalnu moznli samostatnost’ pa-
cienta.

Manazment pacienta

1. Do veku 1 roku zivota ortopedické vySetrenie
kazdé 3 mesiace. RTG bedrovych kibov a néh vo
veku 12 mesiacov. RTG bedrovych kibov, noh
a chrbtice vo veku 3 roky, a nasledne realizovat’
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kazdé 2 roky. Ortopedicka kontrola zahriiuje fy-
zikalne vySetrenie a rontgenové snimky bud
podl’a rozpisu alebo pri podozreni na deforma-
ciu.

Sledovanie stavu dolnych koncatin a pohybli-
vosti pacienta. Monitorovanie vzniku, resp.
progresie kontraktur bedrového a kolenného
kibu, a vzniku rotaénych deformit. Sadrovanie,
dlahy alebo operacné rieSenie v pripade defor-
macii dolnych koncatin a noh podl'a ortopéda.
Sledovanie stavu chrbtice, rontgenové vysetre-
nie realizovat’ kazdy jeden az dva roky, frekven-
cia zavisi od deformacie a rychlosti progresie
stavu. V pripade pritomnosti skoliézy je vhodné
zvazit moznu neurogénnu pricinu.

Analyza chodze vo veku 5 rokov a potom kazdé
2 roky.

5. Zvéazit suplementaciu vitaminom D.

4.

Iné komplikacie

Dalsie vySetrenia potrebné pre rozpoznanie moz-
nych komplikacii (Cavalheiro et al., 2017; Church
et al., 2020; Wilson et al., 2020):
1. VySetrenie detskym psycholégom, ktory vo
veku po 1 roku zivota hodnoti psychomotoricky
vyvoj dietata.
Vysetrenie spanku vo veku 3 mesiace a 10 ro-
kov.
Konzultacia vyzivového poradcu.

2.
3.

ZAVER

Vyskyt defektov neuralnej rary sice poklesol, no
v praxi sa stale vyskytuju. Napriek pokrokom v su-
¢asnej medicine su defekty neuralnej rary pretrva-
vajucou vyzvou pre odbornikov zo Sirokej Skaly
Specializacii. Klinicky stav pacientov zavisi od lo-
kalizacie defektu, miery poskodenia nervového sys-
tému, a od intenzivnej multidisciplinarnej starostli-
vosti pocas skorého vyvinu. Po cely Cas starostli-
vosti o pacienta je potrebny multidisciplinarny pri-
stup, spolupraca mnohych odbornikov vzh'adom na
mnozstvo ovplyvnenych telesnych systémov. Pri-
stup ma byt zaroven individudlny, pretoze medzi
zdravotnymi stavmi jednotlivych pacientov st roz-
diely (Adzick et al., 2011; Blumenfeld et al., 2018;
Corroenne et al., 2021; Moehrlen et al., 2021; Moh-
rlen et al., 2020).

Predkladana praca ma za ciel’ dopomoct’ oSetru-
jicim zdravotnikom a rodine pacientov, resp. ich
zakonnym zastupcom, orientovat’ sa v multidiscip-
linarnej starostlivosti o pacienta.
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Praca bola schvadlena Etickou komisiou Narodného
ustavu detskych choréb v Bratislave zo dna 17.9.2024
a bolo jej udelené cislo EK 9/6/2024.
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