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Spinalni disrafizam — neurohirurski problem decijeg uzrasta
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Sazetak Spina bifida je jedna od najkompleksnijih i najteZih urodenih anomalija. Raniji naziv spina bifida danas je potisnut
terminima ,, defekt neuralne tube“ (NTDs) i ,spinalni dizrafizam“ koji mnogo bolje determini$u njenu sustinu. U
osnovi ove anomalije je neadekvatno ,zatvaranje — srastanje srednje linije, kiémenog stuba te je termin spinalni
dizradfizam najadekvatnji. Defekt srastanja srednje linije moze nastati u razlicitim nivoima kiémenog kanala te
govorimo o cervikalnom, torakalnom, lumbalnom i sakralnom spinalnom disrafizmu. Spinalni disrafizam se javija u
dva osnovna entiteta — otvoreni i zatvoreni, koji se sustinski razlikuju. Incidenca ove anomalije u svetu pokazuje
geografsku i etnicku osobenost — najéesca je kod keltskih naroda (12,5 na 10.000 Z.r.), a retka je kod azijata i u
crnackoj populaciji. Devojcice ¢eSce obolevaju nego decaci. Etiologija je jo$ uvek nepoznata. Dijagnoza otvorenog
spinalnog dizrafizma se mora postaviti prenatalno. Otvorenu spinu treba operisati u prvih 48h po rodenju,
pogotovu ako je rupturirana. U svetu postoje medicinski centri gde se primenjuje prenatalni — fetalni hirurski zahvat.
Benefit ovakvih hirurSkih zahvata jo$ uvek nije dokazan. Zatvoreni spinalni dizrafizam je veoma podmukla,
prikrivena anomalija, te stoga i naziv okultni spinalni dizrafizam (OSD). Incidenca ove anomalije je nepoznata, zna
se samo da je CeS¢a kod zenske dece. Etiologija je takode nepoznata. Dijagnozu OSD je praktiéno nemoguce
postaviti prenatalno. |zuzetno vazan problem u sklopu spinalnog disrafizma je ,tethered cord sy* koji oznacava
stanje u kome je kicmena moZdina pricvrS¢ena za neku nepokretnu strukturu kao $to je dura, prsljen, lipom, koza.
LeCenje spinalnog disrafizma je izuzetno kompleksno i zahteva multidisciplinarni pristup.

Kljuéne reci: spina bifida, defekt neuroalne tube, spinalni dizrafizam, tethered cord sindrom

Summary Spina bifida is one of the most complex and serious birth defects. Former term spina bifida today is suppressed by
the terms that better describe the essence of anomalies: neural tube defects (NTDS) or spinal dysraphism. In the
basis of this anomaly is inadequate "closing — coalescence of center line" of the spine, so the term spinal
dysraphism is the most adequate. Midline fusion defect may occur in different levels of the spinal canal, so there are
the cervical, thoracic, lumbar and sacral spinal dysraphism. Spinal dysraphism occurs in two basic entities - open
and closed, that are fundamentally different. The incidence of this anomaly in the world shows the geographic and
ethnic particularity - is most common in the Celtic people (12.5 per 10,000 live births.), and it is rare in Asians and
the Negro population. Girls are more often affected than boys. The etiology is still unknown. Diagnosis open spinal
dysraphism must be set prenatally. Treatment of open spina bifida is surgical. In the world there are medical centers
where it is applied pre-natal - fetal surgery. After birth, surgery should be performed within the first 48 h with
appropriate antibiotic support. Newborn should be fully investigated and put on multidisciplinary treatment
(neurosurgeon, neurologist, urologist, orthopedist, physiatrist). Closed spinal dysraphism is very insidious, hidden
anomalie, and hence the name of occult spinal dysraphism (OSD). The incidence of this anomaly is unknown, it is
known only that it is more common in female children. Etiology is also unknown. OSD diagnosis is practically
impossible to set prenatally. Tethered cord syndrome - Syndrome of fixed spinal cord, is a condition in which the
spinal cord is attached to a fixed structure such as the dura, vertebra, lipoma, skin. Treatment of occult spinal

dysraphsm is surgical.
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Spina bifida je jedna od najkompleksnijih i najtezih urodenih
anomalija. Peter Van Forest je prvi uoCio ovu anomaliju
1587. godine, Tulp je 1641. godine izneo anatomsku
deskripciju, Morgagni je 1761. godine prvi konstatovao
zavisnost klinicke slike od oStecenja kimene vrpce,

Lebedeff je 1881. godine zakljuio da je spina bifida
posledica pogreSnog zatvaranja neuralne tube, da bi
Reckinghausen 1886. godine izvrsio klasifikaciju spine bifide
na tipove i predloZio hirurS8ke procedure za njeno reSavanje.
(1, 2, 3, 4, 5) Raniji naziv spina bifida danas je potisnut
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terminima koji mnogo bolie  opisuju sudtinu anomalije:
defekt neuralne tube (NTD s) ili spinalni dizrafizam. U osnovi
ove anomalije je neadekvatno ,zatvaranje - srastanje
srednje linije* ki€menog stuba (6) te je termin spinalni
dizradfizam najadekvatnji. (7) Defekt srastanja srednje linije
moze nastati u razli¢itim nivoima kimenog kanala te
govorimo o cervikalnom, torakalnom, lumbalnom i
sakralnom spinalnom disrafizmu. Prednja lokalizacija je
mnogo ¢eS¢a od posteriorne. Spinalni disrafizam se javlja u
dva osnovna entiteta — otvoreni i zatvoreni, koji se sustinski
razlikuju.

Zatvaranje posteriorne neuropore deSava se oko 26. dana
gestacije. (8) Ukoliko je ovaj proces nepotpun nastaje spina
bifida aperta, odnosno otvoreni spinalni dizrafizam.
Mekotkivni ,pokrivac“ iznad koStanog defekta je vrlo
izmenjen, istanje, ponekad je evidentno isticanje likvora. U
ovom slucaju govorimo o rupturiranoj otvorenoj spini bifidi.
Incidenca ove anomalije u svetu pokazuje geografsku i
etnicku osobenost — najceS¢a je kod keltskih naroda (12,5
na 10.000 Z..), a retka je kod azijata i u crnackoj populaciji.
Devojcice ¢eSce obolevaju nego decaci. (9)

Etiologija je joS uvek nepoznata. Faktori koji mogu dovesti
do nastanka otvorenog spinalnog disafizma su: prethodne
trudno¢e sa NTD, partner sa NTD, diabetes mellitus tip |,
primena antikonvulziva, gojaznost, nedostatak folata u
ishrani. lzlaganje tokom trudnoée raznim pesticidima,
dezificijensima, radijaciji, anesteticima, visokim
temperaturama, kao i puSenje smatraju se udruzenim
nemedicinskim faktorima rizika. Sigurno je da su
konzumiranje odgovarajuéih antikonvulziva kao i nedostatak
folata tokom trudnoce kljuéni faktori u nastanku otvorenog
spinalnog disrafizma. Od 1991. godine u USA od strane
Public Health Service uvedena je preporuka o primeni folne
kiseline jedan mesec pre koncepcije i tokom prva tri meseca
trudnoce i to: u dozi od 0,4 mg dnevno kod Zena bez rizika,
a u dozi od 4 mg dnevno kod Zena kod kojih postoji rizik za
nastana spinalnog disrafizma. IstraZivanja su dokazala da je
incidenca nastanka spinalnog disrafizma  znadajno
smanjena u zemljama gde se primenjuje ova preporuka.
(10,11,12)

Dijagnoza otvorenog spinalnog dizrafizma mora se postaviti
prenatalno. Pozitivan EHO nalaz (,lemon sign, i ,banana
sign®) uz nivoe AFP u serumu majke, AFP i AhE u
amnionskoj te¢nosti u odgovarajuéim periodima trudnoce,
gotovo sa sigurno$¢éu mogu dovesti do dijagnoze otvorenog
spinalnog disrafizma. (13, 14, 15, 16) Ove trudnoce treba na
vreme prekinuti. Ukoliko dijagnoza nije postavljena na
vreme, trudnoCu treba zavrsiti carskim rezom da bi se
spre€ila mehani¢ka oSte¢enja koja mogu nastati tokom
samog porodaja.

Tretman spine bifide aperte je hirurski. U svetu postoje
medicinski centri gde se primenjuje prenatalni - fetalni
hirurSki zahvat. On ima za cilj da smanji neuroloSki deficit
koji bi nastao dejstvom amnionske te€nosti na neuralno
tkivo, kao i da spreci hernijaciju mozga u slu€aju Chiari Il
malformacije. (1, 13, 17

Fetalne indikacije za carski rez ukljuéuju pokretljivost donjih
ekstremiteta, protruziju mijelomeningealne kese, kao i
odsustvo kontrakcija.

Po rodenju operativni zahvat treba izvrsiti u prvih 48 h uz
odgovarajucu antibiotsku potporu. Novorodenée treba
kompletno ispitati i zapoCeti multidisciplinaran tretman
(neurohirurg, neurolog, urolog, ortoped, fizijatar). Udruzene
anomalije koje prate  otvoreni spinalni disrafizam su
uglavnom vezane za CNS - hidrocefalus (u 80% sluCajeva) i
Arold Chiari [l malformacija. Ukoliko je hidrocefalus izrazen
vet na rodenju treba ga odmah reSavati Santiranjem. (13,
18)

Prognoza ove teSke anomalije zavisi od nivoa i obima
lezije, kao i prisutnih udruZenih anomalija. Ipak, sa razvojem
hirurgije postignut je znacajan napredak u lecenju ovih
pacijenata. Cak je opisan slu¢aj uspesno zavrdene trudnoce
kod pacijentkinje sa operisanom lipomijelomeningocelom.
(19)

Zatvoreni spinalni dizrafizam je veoma  podmukla,
prikrivena anomalija, te stoga i naziv okultni spinalni
dizrafizam (OSD). Ovu anomaliju ne treba meSati sa
spinom bifidom okultom (spina bifida occulta) koja
predstavija iskljucivo radiografski termin. Nedostatak jednog
ili viSe spinalnih nastavaka uz defekt vertebralnog luka
moze se na¢i u 20-30% zdrave ljudske populacije i to
naj¢es¢e na nivou L5-S1. (4)

Incidenca ove anomalije je nepoznata, zna se samo da je
Ced¢a kod Zenske dece. Etiologija je takode nepoznata, ali
se pominju isti faktori rizika kao i u sluéaju nastanka spine
bifide aperte. Obzirom da nije retka udruZenost ova dva
entiteta i za prevenciju okultnog spinalnog disrafizma vazi
preporuka o primeni folne kiseline mesec dana pre
koncepcije i tokom prva tri meseca trudnoce. (14, 8)

Dok otvoreni spinalni disrafizam najceS¢e prate anomalije
CNS-a (kao Sto su hidrocefalus i Arnold Chiari I
malformacija) udruZzene anomalije uz okultni spinalni
disrafizam su vezane za anomalije digestivnog trakta,
urotrakta ili pak srca. Stoga se sve CeSce susreéemo sa
OEIS Sy - omfalocela, ekstrofija, atrezija anusa i spinalne
anomalije, VATER Sy - anomalije prSlienova, atrezija
anusa, traheoezofagealna fistula, anomalije bubrega.
Ukoliko prethodni sindrom prate i sréane anomalije
govorimo o VACTER Sy. Anorektalna anomalija koju prate
sakralne anomalije i presakralna masa, predstavija
CURRARINO Sy. (8)

Dijagnozu OSD je prakticno nemoguce postaviti prenatalno.
(20) Kozne promene, ortopedski, uroloski i neuroloSki
problemi navode nas da pomislimo na ovu kompleksnu
anomaliju. (10, 21) Neophodno je sprovesti niz
dijagnostickih procedura u cilju postavljanja adekvatne
dijagnoze: Rtg kiéme, EHO sonografija mesta leziie, EHO
urotrakta, CT odnosno MR pregled ki¢me, bez kojeg se ne
moze postaviti dijagnoza OSD. Pored gore pomenutih, tu je
niz uroloSkih i neurofiziolo3kih ispitivanja kao $to su: EMG,
SEP, MCUG, urodinamika itd. Kozna stigmata mogu biti vrlo
razliCita: od prebojenosti koze preko pojacane maljavosti,
pojave mekotkivnih izraslina ili pak rupica — ,fovea“. Ove
promene mogu biti vrlo diskretne i obi¢no su lokalizovane u
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srednjoj liniji vrata, leda, a naj¢e$¢e lumbosakralnog dela
tela.

Ortopedski deformiteti najéeS¢e se manifestuju na
stopalima, donjim ekstremietima i kimi. Kiémeni préljenovi
mogu biti izmenjeni kako u broju, tako isto i po obliku i
veli¢ini. Urolodki problemi, kao npr. recidivantne urinarne
infekcije, nocno mokrenje i nekontrolisano mokrenje su
karakteritiéni za OSD. (22) Neuroloski deficiti su razli¢iti u
zavisnosti od visine i vrste lezie, a takode i uzrasta
pacijenta. U klinickoj slici novorodenéeta i odojéeta dominira
ograniCenost pokreta u nogama, odsustvo refleksa, atrofija
donjih ekstremiteta, asimetrija stopala i poremecaji hoda.
Starije dete se Zali na bolove u ledima i nogama, postoje
poremecaiji senzibiliteta i motorike, hiperrefleksija a éesto su
prisutni i troficki ulkusi. Za period adolescenata vezani su
bolovi u ledima i nogama, spasticitet i hiperrefleksija kao i
poremecaji senzibiliteta.

Dizrafiéna malformacija moze prozrokovati neuroloski deficit
na tri nacina:

1. in utero razvojem patoloskih struktura unutar samog
neuralnog tkiva

2. mass efektom na kiémenu mozdinu i nervna vlakna

3. trakcijom kiémene mozdine fiksacijom iste, bilo za
kiCmeni kanal, bilo za samu duru, kada govorima o
tethering — u.

Tethered cord sy — sindrom fiksirane kiémene moZzdine,
oznacava stanje u kome je kicmena mozdina pricvrs¢ena za
neku nepokretnu strukturu kao $to je dura, prsljen, lipom,
koZa. Ona je zapravo fiksirana izmedu dve tacke: prva tacka
je baza mozga ili lig. dentatum, a druga tacka je tethering
elemenat. Trakcija, mehanicka distorzija i kompresija u
aksonima i neuronima dovode do ishemije a ova do
hipoksije. Zbog toga dolazi do snizenog metabolizma u
mitohondrijama i smanjene produkcije ATP. Aksonska
transmisija holinerginih enzima je takode poremecena.
Rezultat svega ovoga je neuroloka disfunkcija, odnosno
neurolo$ki deficit. (20, 23)

Tretman okultnog spinalnog disrafizma je hirurski. Postavlja
se pitanje: Kada intervenisati? Obzirom da je neuroloski
deficit progresivan i najéeSc¢e ireverzibilan, isti treba sprediti.
Ukoliko se kod novorodenceta ili odojéeta posumnja da se
radi o OSD, neophodno je sprovesti sve dijagnosticke
procedure da bi se isti iskljucio. (17, 18)

Postavljena dijagnoza ove anomalije je istovremeno i
indikacija za neurohirurski tretman koji treba izvrSiti
pravovremeno.
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