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Metatropicka dysplazie jako pric¢ina atlantoaxialni
nestability, sten6zy paterniho kanalu a myelopatie.
Kazuistika a prehled literatury
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SUMMARY

We present the case of a patient, aged 4 years and 10 months, with metatropic dysplasia. The baby had repeated
apnoeic episodes, bradycardia and cardiac arrests and was diagnosed with foramen magnum stenosis and atlantodental
dislocation. The episodes were markedly associated with neck movements. Considering this clinical presentation, we per-
formed laminectomy of the atlas, foramen magnum enlargement and decompression followed by dorsal C0-C2 stabilisa-
tion with allogeneic bone chips. After the operation, apnoeic episodes did not recur.
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uvoD

Metatropickd dysplazie (metatropicky dwarfismus,
MD-OMIM # 15630 a # 184252) je vzacna a t€zka spon-
dylometaepifyzedlni dysplazie, jejiZz podstatou je defekt
v enchondralni osifikaci (4, 13). Incidence neni znama,
v literatute bylo popséano asi sto piipadi (6). Etiopatoge-
neze onemocnéni neni zcela vysvétlena, zvazuje se gene-
ticky podklad, AR i AD typ dédic¢nosti. Poprvé bylo one-
mocnéni popsano v roce 1966 Maroteauxem (12). Nazev
pochazi z feckého slova ,,metatropos®, znamenajici pro-
ménlivy. Pojmenovani velmi dobfe vystihuje zménu feno-
typu jedince béhem jeho ristu. Onemocnéni postihuje
pouze skeletalni systém, jiné organy postiZeny nejsou.
Ojedinéle 1ze zaznamenat sten6zu foramen magnum (13),
jejimZ nasledkem dochézi ke zvétseni mozkovych komor
az hydrocefalu. V oblasti horni kréni patefe je Castym
ndlezem hypoplazie dens axis a jeho opozdénd osifikace.

Ta je podkladem atlantoaxidlni instability, kterd mliZe vést
ke stendze paterniho kandlu, ttlaku kréni michy, vzniku
cervikalni myelopatie (obr. 4, 5) a rozvoji pestrého neu-
rologického deficitu i v podobé respiracni insuficience
s nasledkem smrti (11, 12). Stendza miZe byt lokalizo-
véana i v oblasti subaxidlni kréni patete (11).

POPIS PRIPADU

Ctyilety chlapec byl od svého narozeni hospitalizo-
van na Pediatrické klinice FN v Motole s diagn6zou
metatropické dysplazie.

Chlapec se narodil zdravym nepfibuznym rodic¢im
z prvni gravidity fyziologického pribéhu. V rodinné
anamnéze obou rodicl nebyl zaznamenan syndrom kost-
ni dysplazie. Gravidita byla pred¢asné ukoncena sekci
v 39. tydnu. Byl vybaven vyrazné stigmatizovany novo-
rozenec s Apgar skore 3-7-8, ktery musel byt pro nedo-
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stateCnou dechovou aktivitu intubovan. Porodni vdha
byla 3370 gramii. Fenotyp ditéte budil podezieni na
postiZzeni kostni dysplazii (obr. 1). V den porodu byla
diagnostikovana oboustranna fraktura femuri, tvar dlou-
hych kosti pfipominal ,,¢inky* vzhledem k Sirokym kon-
kavnim metafyzam, déale byla verifikovana kyfoskolio-
tickd deformita thorakolumbalni pétefe s oplo§télymi
a protdhlymi obratli (obr. 2, 3). Chlapec byl vySetifen
neurologem, ktery v novorozeneckém véku neshledal
neurologické postiZeni. Po extubaci pretrvavala klidova
dyspnoe s hyposaturacemi. Pfi nasledné tracheobron-
choskopii byla diagnostikovana tracheomalacie a steno-
za aryepiglotickych tas. Bylo nutné provést jejich plas-
tiku a nasledné zavést tracheostomii. Déle byl pacient
bez ventilacnich obtiZi aZ do sedmého mésice véku, kdy
se objevila ojedinéld apnoickd pauza trvajici nékolik
sekund. Stav se po né€kolika dnech opakoval a vyustil
v apnoi, bradykardii a zastavu obéhu, pro kterou byla
nutna kardiopulmonalni resuscitace s obnovenim spon-
tanni srde¢ni akce a ventilace po tfech minutach. Béhem
dalsi hospitalizace byly znovu zaznamendny epizody
bradykardie, desaturace a zdstavy dychéni. Tyto epizo-

Obr. 1. Fenotyp pacienta.
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dy byly pozorovany pii zvySené exkurzi pohybt v oblas-
ti kréni patefe. Kontrolni neurologické vySetfeni dia-
gnostikovalo nové rozvoj paraparézy dolnich koncetin.
Proto byla provedena rtg, CT a MRI vySetieni kréni pa-
tefe s nalezem stendzy foramen magnum a atlantoden-
talni dislokace, stendzy patetniho kanalu. Ventrodorzal-
né byl patefni kandl ziZeny na 3—4 milimetry s tlakem
na michu, kterd byla dislokovdna doprava a dorzalné.
V oblasti okciputu az druhého kréniho obratle byl obraz
tézké myelopatie (obr. 4, 5, 6). Vzhledem k tomuto na-
lezu bylo kontaktovano Spondylochirurgické oddéleni
a indikovdna dekompresni operace v oblasti postiZe-
nych segmentl. Ve véku 14 mésict (389. den po poro-
du) jsme u pacienta provedli planovany operacni vykon.
Pacienta jsme uloZili v prona¢ni poloze na standardni
operacni stil a vypodloZzenou hlavu jsme fixovali na-
plastmi v mirném piedklonu horni kréni patere. Rezem
ve stfedni ¢are od protuberantia occipitalis externa po
spindzni vybéZzek C4 jsme pronikli k patefi, stavéli krva-
ceni a skeletizovali v rozsahu C0-C2. Nésledné jsme
provedli rozsifeni foramen magnum, laminektomii atla-
su, dekompresi a mohutnou dorzalni kostni dézu alo-

Obr. 4. Predoperacni CT vySetfeni transverzdlni projekce
v trovni CI-2.

Obr. 2. Rtg bocni projekce
osového skeletu.

Obr. 3. Rtg predozadni
projekce osového skeletu.

Obr. 5. Predoperacni MRI T2 vdZzend transverzdlni projekce
v trovni CI-2.
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Obr. 6. Predoperacni MRI T2 vdZend
medidnni projekce v tirovni C1-2.

Stépy v rozsahu okciput — epistropheus. Instrumentaci
jsme u pacienta nepouzili vzhledem k anatomickym
pomériim a nedostatecné osifikaci obratli. Délka ope-
racniho vykonu byla jednu hodinu a Ctyficet minut.
Krevni ztrata byla zanedbatelnd, operacni vykon pro-
béhl bez komplikaci. Peroperacni neuromonitorace
nebyla pouZita, nebot jsme ji v té dobé neméli k dispo-
zici.

Po operacnim vykonu byl pacient pieloZen na ltizko
Kliniky anestezie a resuscitace. Pacientovi byl nasazen
preformovany korzet s hlavovou objimkou, ktery jsme
ale pozdéji museli sejmout pro ¢etné odieniny v oblas-
ti brady a okciputu. Halo trakci jsme nepouZili. Déle byl
jiz chlapec bez omezeni a rezimovych opatieni. Ope-
racéni rdna se zhojila per primam intentionem. Sutura
byla odstranéna Ctrnacty den od operace.

Po operaci kréni patete se epizody desaturace, zasta-
vy dechu i obéhu nikdy znovu neopakovaly.

Na poslednich provedenych zobrazovacich vySetie-
nich (405. pooperacni den), (obr. 7, 8, 9, 10) byla pro-
kazéna uspokojiva Sife paterniho kandalu i foramen mag-
num a kompaktné zhojena kostni déza.

Obr. 8. CT medidnni projekce,
405. pooperacni den.
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Obr. 9. CT 3D rekonstrukce,
405. pooperacni den.
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Obr. 7. Rtg bocni a predozadni projekce, 405. pooperacni den.

Pacient je v pravidelném sledovéni pediatra, ortope-
da, pneumologa, spondylochirurga a neurologa. Podle
posledniho neurologického vysetieni ve véku tii let pre-
trvavd neménna spasticka paraparéza dolnich koncetin.
Hybnost hornich koncetin ve smyslu hrubé i jemné
motoriky je bez postiZzeni. Psychicky vyvoj je jen lehce
opozdény. Pacient je v soucasné dobé v domadci péci,
vzhledem k progredujici tracheomalacii na podpofe
dychani ventilatorem.

DISKUSE

Metatropickd dysplazie je vzacna a t€Zka spondylo-
metaepifyzedlni dysplazie. Etiopatogeneze onemocnéni
neni zcela vysvétlena, zvaZuje se geneticky podklad, AR
1 AD typ dédi¢nosti. Beck et al. v roce 1983 na podkla-

Obr. 10. MRI T2 medidnni projekce,
405. pooperacni den.
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dé dlouhodobého sledovani jedincd a jejich rodin
s vyskytem metatropické dysplazie rozd€lili onemocné-
ni do tfech skupin: 1. nonletdlni typ s autozomalné rece-
sivnim pfenosem, 2. nonletdlni typ s autozomalné domi-
nantnim pfenosem a 3. letidlni typ pravdépodobné
s autozomalné recesivnim typem pienosu (2, 3, 5, 6, 15).
Po dlouhodobém sledovani novych skupin pacientl
s metatropickou dysplazii Geneviéve et al. a Kannu et al.
spiSe uvazuji pouze o autozomalné¢ dominantnim pre-
nosu (5, 6, 7). Po narozeni se morfologické znamky
achondroplazie (dlouhy trup vzhledem ke kratkym kon-
Cetindm) rastem jedince transformuji do obrazu Mor-
quio syndromu (vzhledem k progresi kyfoskoliotické
deformity hrudni a bederni patete se pomér délky trupu
a koncetin upravuje) (3, 4, 9). Metatropicka dysplazie je
diagnostikovana na zaklad¢ typickych znamek morfo-
logickych a radiologickych na skeletu (rtg, CT, MRI).
Onemocnéni postihuje pouze skeletdlni systém, jiné
organy postiZzeny nejsou. Po narozeni je patrny dlouhy
trup vzhledem ke kratkym koncetindm s prominujicimi
klouby, deformity hrudniku (pes carinatum), flexni kon-
traktury hornich i dolnich koncetin, obli¢ej je mirné dys-
morficky, velikosti blizky pozdéjSimu véku, pro achond-
roplazii typicky prodlouZeny s vystouplym celem. Déle
jsou pritomny dlouhé prsty a prstce (obr. 1). V oblasti
kostr¢e byva Casto nachazena kozni duplikatura pfipo-
minajici ,,ocasek. Béhem détstvi, pii dalSim ristu, se
prohlubuje relativni zkraceni trupu na zékladé progre-
sivni kyfoskolidzy k relativnimu prodlouZeni koncetin.
V dospélosti dosahuji jedinci vySky asi 120 cm. Psy-
chicky vyvoj byva normélni. Mezi typické diagnostic-
ké znamky na zobrazovacich metodach patii ndlez
oploSténi obratli v oblasti thorakolumbalni patere,
kyfoskolioticka deformita, dlouhé kosti tvaru ,,Cinky*
se Sirokymi konkdvnimi metafyzami a malymi, insufi-
cietnimi epifyzami, kosti pdnevni tvaru ,halapartny* (3,
4,5,6,7,10,11, 12, 14), (obr. 2, 3). Ojedinéle lze zazna-
menat stenézu foramen magnum (13), jejimZ nasled-
kem dochézi ke zvétSeni mozkovych komor az hydro-
cefalu. V oblasti horni kréni patefe neni raritni ndlez
atlantoaxialni instability na podkladé hypoplazie dens
axis. Atlantoaxialni instabilita zpisobuje stenozu patet-
niho kandlu, maze vést k utlaku michy a vzniku cervi-
kalni myelopatie (obr. 4, 5, 6). Obraz neurologického
postiZeni je pestry, vyjimecné i v podobé respiracni
insuficience s nasledkem smrti (11, 12). Sten6za patet-
niho kandlu miiZe byt i v oblasti distalni kr¢ni patete
(11, 17).

V kazuistice prezentujeme pacienta s metatotropic-
kou dysplazii, kterému byla na podkladé opakovanych
apnoickych pauz, bradykardii a z4stavy obéhu diagnos-
tikovana stendza foramen magnum a atlantodentélni dis-
lokace, sten6za misni v této oblasti a obraz myelopatie.
Klinicky obraz se objevoval ndpadné po vétsich exkur-
zich pohybti hlavou. Po provedeném operacnim osetie-
ni se jiz nikdy epizody apnoickych pauz neopakovaly.
Lze tedy predpokladat, Ze kardiorespiracni obtize mély
podklad v atlantoaxidlni instabilité s naslednym atlakem
michy a rozvojem myelopatie. Dle dostupné literatury
byl podobny mechanismus predpokladan, ale doposud
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nebyl potvrzen. Kardiorespiracni insuficience byla ve
vétsiné pripadit zavinéna malformaci hornich cest
dychacich, tracheomalacii nebo progredujici kyfosko-
liotickou kfivkou zhorSujici deformitu hrudniku.

Dle dostupné literatury je kardiorespiracni insufience
jednou z nejvaznéjSich komplikaci u pacientd s timto
syndromem (5, 6). Etiologie kardiorespira¢ni insufi-
cience byla stanovena dle dlouhodobych studii na sou-
borech téchto jedincti. MiZeme ji rozdélit do néasleduji-
cich tif skupin.

1. Hypoplazie dens axis, atlantoaxialni nestabilita
a sten6za foramen magnum mohu vést ke kompresi
prodlouZené michy a rozvoji myelopatie

Hypoplazie dens axis a atlantoaxidlni nestabilita zp-
sobujici stendzu patefniho kandlu je zndma, zavazna,
ale dobre 1éCitelnd komplikace u pacientli postiZzenych
kostni dysplazii. (8, 9, 14, 15, 16). Kopits et al. uvadé-
ji nélez antlantoaxidlni instability nejméné u osmi syn-
dromt kostni dysplazie (9). V literatufe je tento nalez
popséan zejména u syndromu spondyloepiphyzeélni vro-
zené dysplazie, kde se udava incidence az 35 % (13)
a Morqiuho syndromu. Stenéza foramen magnum je
pfitomna zejména u achondroplazie (1, 8, 9). Také
Svensson a Aaro si byli védomi zdvaznosti nalezu atlan-
toaxidlni instability a nasledné sten6zy patetniho kana-
lu s rozvojem neurologického deficitu u syndromu kost-
ni dysplazie (16). Ve svém souboru Sesti pacientl
postiZenych kostni dysplazii popsali u vSech deformitu
horni kréni patefe a rlizny stupeti instability s riiznoro-
dym neurologickym postiZzenim, ktefi si vyzadali ope-
racni korekci v podobé€ repozice a dorzalni cervikalni
fuze v rozsahu postiZeni za kontroly peroperacni neu-
romonitorace. Svensson preferoval u pacientd s kostni
dysplazii ¢asnou diagnostiku a agresivni chirurgicky
pristup k prezervaci neurologickych funkci (16). V roce
1983, Beck et al. jako jedni z prvnich u jedince s meta-
tropickou dysplazii, u kterého se po padu na hrudnik
a bricho objevila paraparéza dolnich koncetin, popsali
hypoplazii dens axis, atlantoaxidlni instabilitu a steno-
zu patefniho kandlu na standardnim rtg kréni patefe.
Byla provedena dekomprese a dorzélni cervikélni fuze
(2). Shohat et al. v roce 1989 definovali zavaznost nale-
zu hypoplazie dens axis a atlantoaxidlni instability
u pacienti s metatropickou dysplazii. V souboru dva-
ndcti pacienttl u vSech diagnostikovali téZkou hypopla-
zii dens axis. U péti pacientl se podatilo provést dyna-
mické rtg snimky kréni patefe v bocni projekci
s nalezem atlantoaxidlni instability. U tfi pacienti ze
zbyvajicich Sesti byla atlantoaxialni instabilita patrna
i v neutrdlni pozici. U dvou déti byla pozorovana pro-
grese obrazu instability s vékem. Klinicky koreldt kom-
prese misni byl diagnostikovan u dvou pacientd, pomo-
ci SSEP u jednoho. Péti pacientim byla provedena (ve
véku 1, 4, 6, 6, 13 let) dorzalni fize C1-C2. Jeden pa-
cient zemfel ndhle doma ve véku jednoho roku. Pitva
neprokdzala jasnou pfi¢inu dmrti. Stenéza foramen
magnum byla prokdzana u jednoho pacienta. V ¢lanku
neni informace o respiracni insuficienci na podkladé
cervikalni myelopatie, imrti jednoho pacienta na tuto
diagnézu je diskutabilni (15). V roce 2006 Leet et al.
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prezentovali také soubor dvanicti pacientd s metatro-
pickou dysplazii. VSichni jedinci absolvovali MRI kr¢-
ni patefe ve standardnich projekcich doplnénych
o dynamické projekce ve flexi a extenzi kr¢ni patete.
Stenézu kréni patefe diagnostikovali u deviti jedinca.
Segment C1-C2 byl zuZeny u péti pacientd, C3-C4
u dvou pacientd, viceetdzZova stendza v oblasti stfedni
kréni pétefe byla pfitomna u jednoho pacienta. VSich-
ni pacienti kromé jednoho méli hypoplazii dens axis.
Atlantoaaxidlni instabilita byla diagnostikovana u sed-
mi jedincl.. VSech devét pacientll prodélalo operacni
oSetfeni. Byla jim provedena dorzalni dekomprese
v oblasti sten6zy, u osmi byla provedena dorzalni fize
v rozsahu okciput-axis za pouZiti autologniho nebo alo-
genniho kostniho $tépu, z toho u jednoho pacienta byla
pouzita pooperacné halo trakce pro fixovani polohy
umoznujici zavedeni $tépu in situ, u posledniho pa-
cienta ze souboru operantd byla pouZita instrumentace
v podobé na miru vyrobeného 3/8 palcového dratu v roz-
sahu okciput — 7. kréni obratel. Peroperacné byla po-
uzita neuromonitorace. U vSech operantii byla poope-
racné v délce tfi mésicll naloZena fixace halo trakce
nebo Halo vesta. Pooperacné se u tfech pacientl obje-
vily respiracni obtiZe, u jednoho pacienta v souvislosti
s operacni polohou hlavy. Dal$i pacient mél v anamné-
ze epizody cyandzy etiologie dysplazie cest dychacich.
Dva pacienti ze souboru zemfeli na respiracni selhani,
jeden z nich v zdvislosti na progresi thorakolumbalni
skoliézy. U dvou jedinctl byla predoperané zazname-
ndna cervikalni myelopatie, klinicky a pomoci SSEP
byl potvrzen neurologicky deficit. Pooperacné na pod-
kladé SSEP u obou z nich bylo posléze prokazano zlep-
Seni. VSichni pacienti pti dlouhodobém sledovéni v pri-
méru Sest rokd a dva mésice (v dobé uverejnéni ¢lanku
v roce 2006) méli stabilni fizi bez progrese instability,
sten6zy ¢i zhorSeni neurologického ndlezu (11). Ani
v tomto ¢lanku neni informace o respiracni insuficien-
ci na podklad€ cervikdlni myelopatie. Kannu et al. na
souboru jedendcti pacientd s metatropickou dysplazii
diagnostikovali jednoho pacienta s atlantoaxialni insta-
bilitou bez neurologického postizeni, kterému byla
provedena dorzalni stabilizace (7). Geneviéve et. al
v roce 2005 popsali u sedmnactiletého pacienta kom-
presi miSni a atlantoaxidlni instabilitu na podkladé
hypoplazie dens axis, v roce 2008 poté prezentovali
soubor devatendcti pacientll s metatropickou dysplazii,
kde opét u jednoho diagnostikovali stejny radiologicky
obraz (5, 6).

2. Prohlubujici se kyfoskolioticka deformita tho-
rakolumbalni patere s rozvojem restrikce plicni

Belik et. al. uvedli tuto hypotézu jako jednu z moz-
nych pricin respiracni insuficience pacientll s metatro-
pickou dysplazii (2). Leet et. al. udavaji respiracni selha-
ni u jednoho pacienta pro progresi thorakolumbalni
skoliézy (11). Geneviéve et. al. v roce 2008 na souboru
dosud diagnostikovanych sto pacientli s metatropickou
dysplazii od objevu onemocnéni definovali jako nejcas-
t&j$1 pricinu amrti kardiorespiracni selhani na podkladé
progresivni kyfoskolidzy (55 % pacientll) a na podkla-
dé ziazeného hrudniku (49 %) (6).
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3. Malformace hornich cest dychacich, laryngo-
tracheomalacie

Belik et. al. provedli podrobnou monitoraci ventilac-
nich parametrd u dvou pacientd s diagnézou metatro-
pické dysplazie, ktefi zemieli v raném véku na respi-
racni selhdni. Respiracni obtiZe manifestované v podobé
pfechodnych cyanotickych epizod béhem spinku se
objevovaly od prvniho mésice véku a velmi rychle ved-
ly k umrti pacienta. Jako nejpravdépodobnéjsi pficinu
téchto periodickych epizod uvedli obstrukci hornich cest
dychacich v zavislosti na pasivnich pohybech hlavou
a spontanné pii pohybech hlavou ve spanku. U jednoho
pacienta se pokusili o terapii kréni ortézou, kterd ale
nebyla uspésna. Na rtg dynamickych vySetfenich kréni
patefe v bocni projekci v pasivni netiplné flexi a exten-
zi neprokazali instabilitu ani u jednoho z nich. Na CT
vySetfeni se jim nepodafilo prokazat stendzu foramen
magnum nebo segmenti CO-C1-C2. Popisuje ale mor-
fologické zmény obratlovych tél. Neurologicky nélez
v periferii neuvadi. U jednoho pacienta byla verifikova-
na dysplazie chrupavek trachey a bronchii (3). Leet et. al.
udavaji respiracni obtiZe u tfech pacientl, kterym byla
provedena zadni fize kréni patefe pro instabilitu, u jed-
noho pacienta v souvislosti s operac¢ni polohou hlavy.
Dalsi pacient mél v anamnéze epizody cyandzy etiolo-
gie dysplazie cest dychacich. Posledni pacient poope-
racné opakované prodélal pneumonii methicilin rezis-
tentnim Staphylococcus aureus, po tfi mésice mu byla
zavedena tracheostomie pro mechanickou podporu ven-
tilace, postupné se u néj vyvinulo cor pulmonale a kar-
diomyopatie vzhledem k progresivni ventilacni dys-
funkci (11). Kannu et. al. v roce 2007 ve svém souboru
jedendcti pacientd s metatropickou dysplazii udévaji
jako pric¢inu amrti respiracni selhani na podkladé laryn-
gotracheomalacie u dvou jedincil zjiSténé post mortem.
Dalsim nalezem byla dysplazie hlasivek a sten6za ary-
epiglotickych fas.

Nalez atlantoaxialni instability u pacientd s metatro-
pickou dysplazii neni raritni. Vzhledem k tomu, Ze je
onemocnéni metatropickou dysplazii naprosto ojediné-
1€, je tfeba i u vSech pacientl s diagnostikovanou kost-
ni dysplazii vZdy uvaZzovat o moznosti vyskytu atlan-
toaxidlni instability, kterd miZe byt pfi¢inou cervikdlni
myelopatie. I pfi zcela klinicky negativnim neurologic-
kém nalezu, bez znamek poruchy ventilace, je na misté
provést radiologicka vySetfeni k vylouceni atlantoaxial-
ni instability a posouzeni stavu michy: rtg prfedozadni
a boc¢ni projekce, funkéni drzené snimky v predklonu
a zaklonu za asistence 1ékate, MRI kréni patete, evtl. CT
vySetfeni k ozfejmeni kvality kosti. Samozfejmosti je
neurologické vysSetieni, které je v pfipadé negativniho
nalezu vhodné doplnit o elektrofyziologické vysetieni
SSEP a MEP. Zvlasté u pacient s metatropickou dys-
plazii bychom méli pfistupovat razantné v indikaci ope-
race, nebot s vékem byla popsana progrese (15). Pro-
grese kyfoskoliotické deformity ¢i tracheomalacie
limituje jejich respiracni funkci a hrozi zde proto riziko
pooperacni zavislosti na mechanické podpore ventilace.
Pokud je pfitomna atlantoaxidlni instabilita bez stendzy
paterniho kandlu a znamek myelopatie misni s klinicky
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negativnim neurologickym korelatem, je vhodné provést
dorzalni fuzi autolognimi nebo alogennimi Sté€py. Vzhle-
dem ke kvalité kosti a anatomickym pomériim je pouZi-
ti instrumentace rizikové. Pokud je diagnostikovana ste-
néza paterniho kandlu, ¢i dokonce znamky myelopatie,

woNe

musime operacni vykon rozsifit o dorzalni dekompresi
v rozsahu stendzy (18). Peroperacné béhem dekompre-
se je indikovédno pouZiti neuromonitorace SSEP na hor-
nich koncetinach (1, 11, 15, 16). V poopera¢nim rezimu
Leet et. al. doporucuji stabilizaci v Halo trakci nebo
Halo vesté na tfi mésice, uddvaji také 100 % prohojeni
kostni dézy (11). Svensson et. al. v pooperaénim obdo-
bi také fixovali Halo trakci (16). My jsme pouzili
custom-made kréni objimku, ale vzhledem k cetnym
koznim defektim jsme ji byli nuceni po nékolika dnech
sejmout a nechali jsme pacienta bez omezeni. I tak se
kostni déza kompletné zhojila. Etiologie respiracniho
postiZeni je casto u jednoho pacienta sdruzena, je proto
dilezitd mezioborova spoluprice chirurga, neurologa,
pediatra, otorinolaryngologa, pneumologa a radiologa
ke spravné indikaci chirurgické intervence (1).
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