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Vrozeneé vyvojoveé vady CNS

Vyvojovych vad CNS je vice nez 2000

(Z.Seidl,M.Vanéckova 2014)



1.Poruchy dorzalni indukce

3.-4.tyden intrauterinniho zZivota: myelomeningokéla,Chiariho
malformace I, Il

4.-5. tyden :cysticky spinalni dysrafizmus, okultni spinalni dysrafizmus:

Spinalni dysrafizmus

SPINA BIFIDA APERTA (kozni kryt chybi):myelomeningokéla,myelokéla
SPINA BIFIDA CYSTICA (zachovany kozni kryt, dorzalni
vyklenuti):lipomyelomeningokéla,myelocystokéla,dorzalni
meniongokéla

SPINA BIFIDA OCCULTA (bez dorzalniho vyklenuti, +/- kozni
kryti):diastematomyelie,dorzalni dermalni sinus,ztlustélé filum

terminale,intraduralni lipom, syndrom kaudalni regrese, predni
sakralni,intrasakralni,lateralni meningokéla
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Meningomyelokéla, vék :1 den
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Spinalni dysrafismus- sfinkterové obtize, veék:1 ro
poruchy hybnosti a citlivosti dolnich koncetin
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Myelocystokéla
hoch, vék: 1 den

Lipomyelomeningokéla, vék: 3 meésice
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Dorzalni dermalni sinus, veék: 4 dny
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Epiduralni lipomat



Syndrom kaudalni regrese
Vék: 6 mésicu
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Viceetdzové lateralni meningokély, vék: 9 rok



Sakrokokcygealni teratom

Je nejCastéjsi vrozeny nador u plodu a novorozence
vyskyt se odhaduje na ~ 1: 35 000-40 000
M:Fvpomeérul:4.

Sakrocokcygealni oblast je nejcastéjsi misto pro ,non CNS
teratoma“



Sakrokokcygealni teratom

Vznik: 2. az 3. tyden téhotenstvi .
Nejcasteji solidni a cysticka slozka,
(Cisté cystickeé typy ~ 15 % pripadi )

Nador se sklada ze vSech tri zarodecnych bunék ( tj ektoderm,
mesoderm a endoderm )

Markery:muze mit zvysené hladiny :
e alfa feto proteinu ( AFP )
e beta HCG



Sakrokokcygealni teratom

Klasifikace
benigni ( zralé) : mnohem castéjsi, zahrnuji =60-70 %
maligni ( nezralé )



American Academy of Pediatric Surgery Section Survey

Klasifikace podle Altmana

|. Kompletné extasakralné - 47%
1. Cast intrapelvicky, ¢ast
extrasakralné - 35%

lll. Vice intrapelvicky a méné
extra - 8%

V. Kompletné intrapelvicky,
intrabdominalné - 9%




Teratom typ Il

prenatalni MR



Diferencialni diagnoza
exofyticky rabdomyosarkom
meningomyelokéla
neuroblastom

chordom

ovarialni tumor

(absces, pilonidalni cysta )



Zraly teratom prevazneé cysticky, I. typ (chlapec)

32. tyden dg prenatalné — cysticka formace

Kokcygealne, 34 . tyden porod sekci, exstirpace a resekce
kostrCe, rekonstrukce svalového dna panevniho




3 mésice po operaci — presakralné vpravo paramedialné
cystoidni drobna |éze a vlevo paramedialné , postkontrastné se
sytici drobné lozisko — recidiva.

Tumorové markery negativni.
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Kontroln



Solidni tumor panve s sirenim do paterniho kanalu a
glutedlni oblasti — maligni teratom ( prevaha
ganglioneuroblastomu)

Parcialni resekce, chemoterapie, recidiva — progrese
béhem 1 roku




Patologie osového skeletu



Kulha, omezeni pohybu hlavy, vyzaduje masaze zad, poti se,vek: 2 roky












Bolest zad a dolnich koncetin, poté paraparéza
dolnich koncetin,vék: 3 roky






Kontrolni MR






Osteomyelitida sakra



Tri tydny bolest pravé hyzdé, nevydrizi v poloze vleze, vék: 16 roku






Aneuryzmaticka kostni cysta



Bolesti zad, noc¢ni, poté bolesti levé kycle, vék: 18 roku
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Obrovskobunécny nador



Pobolivani krku, zhorseni po kotoulu, hoch: 15 roku






Histiocytoza



Nahle vznikla bolest zad pfi hrani hokeje, vék: 10 roku






Hemangiom L2



WB MR- deti

LCH Steinborn M.2008
Svalové dystrofie Mercuri E. 2002
Metastazy do skeletu Schaffer JF. 2011

Multifokalni osteitits- CRMO Guérin-Pfyffer 2011
Osteochondronekrozy u déti

s ALL Miettunen 2012






Metastatické postizeni kosti
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Neuroblastom,leukémie
(medulloblastom, nefroblastom)




| kosti,
zakladni diagnoza:neuroblastom,vek :23
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KONEC!



Encefalomalacie






Tuberozni sklerdza



Classification:
Sacrococcygeal Teratoma
| exophytic

|l egivalent size

masses intra + extra-
abdominally

I11 alarge intraabdominal
component

1V entirely intra-
abdominal

Donnelly : Pediatrics 2005
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Kongenitalni nador (pinealoblastom)



ve 20% sdruzen s dalsimi vrozenymi malformacemi

e spina bifida, meningomyelokéla srdecCni
vady, duplicita délohy, vaginy, anomalie ledvin a mocovych cest,
anorektalni malformace...

u IV. typu SCT se vyskytuje vrozena vyvojova vada

Currarinova triada — presakralni masa (nador nebo predni
meningokéla), anorektalni malformace, rozstépova vada
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