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Zriedkavy pripad nazdlnej obstrukcie
u 13-mesacného dietata - kazuistika
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Uvod: Meningokéla je zriedkava vrodena anomalia, ktora je vysledkom herniacie meningealnych obalov do nosovej dutiny cez defekt
kosti bazy lebky.

Kazuistika: 13-mesacné dieta bolo odoslané na Detsku otorinolaryngologicku kliniku v Bratislave pre priblizZne mesiac trvajucu obstruk-
ciu nosa, chrapanie a apnoické pauzy. Zakladnym otorinolaryngologickym vysetrenim dietata bol najdeny tumor lavej strany nosovej
dutiny nejasnej etiologie. U dietata sme vykonali CT vysetrenie nosa a prinosovych dutin s kontrastom so zaverom cystoidny utvar lavej
strany nosovej dutiny s destrukciou kosti v mieste lamina cribrosa. Radiolé6gom bolo vyslovené podozrenie na meningoencefalokélu
a odporucené MR vysetrenie mozgu s kontrastnou latkou, ktoré potvrdilo nazalnu meningokélu vlavo. Dieta podsttpilo operac¢né rie-
Senie transnazalnym endoskopickym pristupom.

Diskusia: Moderné zobrazovacie metody ako CT a MRI maju prvorady vyznam v diagnostike nazalnej meningoencefalokély. Riesenie
tejto anomalie je vyluéne chirurgické. V sucasnosti najmodernejsiu techniku predstavuju transnazalne endoskopické pristupy, ktoré
maju v porovnani s kranialnou kraniotémiou niz$iu morbiditu a mensi vyskyt komplikacii. Otazkou ostéva vek rieSenia tejto anomalie,
kde sa nazor autorov rozchadza.

Zaver: Vcasna diagnostika a liecba meningoencefalokély je velmi dolezita. RieSenie spociva v chirurgickej liecbe, ktora za posledné roky
zlepsenim techniky, inStrumentaria a zru¢nosti chirurgov zvysila ispesnost transnazalneho endoskopického pristupu. Cestou tispesného
manazmentu tejto vrodenej anomalie je interdisciplinarny pristup.

Klacové slova: meningokéla, transnazalny endoskopicky pristup, duraplastika, moderné zobrazovacie metédy

Rare case of nasal obstruction in 13-month old child - case report

Introduction: Nasal meningocele, which is usually congenital, is a rare anomaly resulting from meningeal herniation into the nasal
cavities through a bone defect in the skull base.

Case report: An 13-months old boy was reffered with respiratory disturbance and nasal obstruction to Children Otorhinolaryngology
Clinic in Bratislava. Examination showed a cyst-like grayish swelling filling the right nasal cavity imitates nasal polyp. CT scan showed
opacity, of fluid like density, filling the right nasal fossa, in contact with a small bony defect in the right cribriform plate. Magnetic reso-
nance ruled out herniated brain parenchyma and enabled diagnosis of meningocele. The patient was operated at the age of 13 months
through a transnasal endoscopic approach.

Disscussion: Modern imaging (CT scan and MRI) is of paramount importance in the preoperative evaluation of nasal meningocele. En-
doscopic endonasal surgery is currently the treatment of choice.

Conclusion: Steady progress in instrumentation, technique and skills will increase the feasibility of skull-base surgery using an endonasal
approach in the pediatric population.

Key words: meningocele, endoscopic endonasal surgery, duraplasty, modern imaging.
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Uvod

Meningoencefalokéla je vrodend vyvinova
chyba definovand ako protrizia tkaniva cent-
ralneho nervového systému za hranicu lebky
(16). MbéZe pozostavat iba z mozgovych plien
(meningokéla), alebo mozgovych plien a neu-
rdlneho tkaniva (meningoencefalokéla alebo en-
cefalokéla), alebo mozgovych plien, neurdineho
tkaniva a ventrikuldrneho systému (meningoen-
cefalocystokéla) (9). Je sprevadzana defektom le-
becnych kostf a kozného krytu. Vyskyt v Europe
a USA sa odhaduje na 1: 350 000, v juznej Azii
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1:6 000 Zivo narodenych deti. Viyskytuje sa rov-
nako ¢asto u Zzenského aj muzského pohlavia (14).

Etiolégia meningoencefalokély nie je cel-
kom objasnend. Existuju dve tedrie. Jedna hovorf
o poruche vyvinu neurdlnej rdry v 3. - 4. tyzdni
intrauterinného vyvoja. Druhd povazuje vrodenu
chybu za nasledok poruchy vyvoja kranidlnych
kosti (9).

Nazélne meningoencefalokély sa rozdeluju
na frontoetmoidedlne (25 %) a bazélne (75 %).
Frontoetmoidealne meningoencefalokély su
viditelné po narodeni ako vypukld masa v tvaro-

vej oblasti (pokrytd neporusenou koZou) v okoli
korena nosa, orbity alebo cela. Bazalne menin-
goencefalokély (zo spodiny mozgu) maju vnu-
torny defekt kosti lokalizovany v stredovej Cia-
re, preto nie su volnym okom viditelné. Mézu sa
objavit v nose, nosohltane, alebo vzadu v orbite,
bez zvonku viditelnej deformity, ale vyvolavaju
priznaky obstrukcie nosa a poruchy zraku (16).
Vacsina meningoencefalokél je diagnos-
tikovand uz prenatalne transabdominalnou
sonografiou alebo fetdlnym MR. Po narodenf
v diagnostike meningoencefalokély je dolezité



Obrdzok 1. Koronarne CT nosa a PND u dietata
s nadlezom tumordzneho Utvaru na lavej strane
nosovej dutiny s denzitou nativne aj postkon-
trastne okolo 18 HU (Cierne Sipky) s defektom
kosti v mieste lamina cribrosa

CT vysetrenie hlavy, kde diagnostikujeme vnu-
torny, pripadne vonkajsi defekt lebecnych kosti.
MR vysetrenie hlavy ndm poskytne informa-
cie o herniacii a komunikéacii s intrakraniom,
ako i o inych anomdlidch mozgového tkaniva
a o hydrocefale (14).

Lie¢ba tejto vrodenej chyby je chirurgickd,
v spolupraci s neurochirurgom a plastickym
chirurgom (10). Jej v&asna liecba je prevenciou
zavaznych komplikacii, akym je riziko ruptudry
a vytoku likvoru so vznikom intrakranidlnej in-
fekcie (8). Ak sa meningoencefalokéla vyskytuje
spolu s hydrocefalom, ma tdto vyvinova anoma-
lia horsiu progndzu (16).

Kazuistika

Na Detsku otorinolaryngologickd kliniku
LF UK a DFNsP v Bratislave bolo odoslané obvod-
nym detskym lekdrom za celom odborného vy-
Setrenia a ndvrhu lie¢ebného postupu 13-mesac-
né dieta, s anamnézou priblizne mesiac pretrva-
vajucim stazenym dychanim cez nos a chrapanim
az apnoickymi pauzami pocas spanku. Dieta bolo
narodené predcasne v 34. tyzdni gravidity cisar-
skym rezom z dévodu abrupcie placenty. Pérod
prebehol bez komplikécif, chlapcek (PH 2 000 g,
PD 41cm) po narodeni krieseny nebol, pre pre-
maturitu bol preloZzeny na oddelenie patolo-
gickych novorodencov, nasledovna popérodna
adaptdcia bola uriho primerand. Dieta sa do jed-
ného roka zivota vyvijalo dobre. Tazkosti nastali
po prvom roku Zivota, ked dieta zacalo stazene
dychat cez nos, v noci chrdpalo a pocas spanku
sa objavili u dietata apnoické pauzy trvajuce
priblizne 5 — 7 sekdnd. Matka taktiez uviedla,
Ze si priblizne pred 3 tyzdriami vdimla u dietata
pomaly rastdci Utvar na lavej strane nosovej
dutiny. Dieta sa neliecilo na Ziadne zavaznejsie
ochorenia. Sledované bolo u alergoldga pre
alergiu na bielkovinu kravského mlieka a pre
opakované infekcie hornych dychacich organov.

Obrdzok 2. MR vysetrenie nosa a PND (sagi-
talny rez, T2 vazenie) s ndlezom hernidcie moz-
govych obalov a likvéru bez pritomnosti moz-
gového parenchymu frontonazélne vlavo, defekt
v lamina cribrosa velkosti cca 5 mm (biela sipka)

Pri odbornom vysetreni dietata na nasej kli-
nike sme objavili gulovity, hladky, bledo-lividny
Utvar kompletne vypliajuci vestibulum nosa via-
vo. Palpacne sa javil ako makky, slizni¢ny, s nazna-
¢enou cievnou kresbou, nebolestivy, vyrastajuci
akoby z hornej steny nosovej dutiny, v dolnej ¢asti
pohyblivy a nekomunikujuci so spodinou nosovej
dutiny. Vy3etrenie sme doplnili o fibroskopické
vySetrenie nosa a nosohltana, ktoré potvrdilo
gulovity, hladky, makky Utvar vyrastajuci z hornej
steny nosovej dutiny kompletne obturujuci pred-
nu polovicu lavého nosového vchodu, pricom
v dalSom priebehu bola nosova dutina spolu
s nosohltanom volnd. ORL vysetrenim sme u die-
tata inu patolégiu nenasli. Za Ucelom odhalenia
diagndzy sme u dietata indikovali CT vysetrenie
nosa a prinosovych dutin s kontrastom v celkovej
anestézii. Na CT snimkach sa zobrazil na lavej stra-
ne nosovej dutiny tumordzny Utvar velkosti 18,4
x 175 x 11,4 mm s denzitou nativne aj postkon-
trastne okolo 18 HU a minimélne sa nafarbenym
puzdrom okolo 63 HU. Utvar kompletne vyplial
lavui stranu nosovej dutiny, pretlacal septum do-
prava cez stredovu Ciaru a ¢iastocne komprimoval
aj pravy nosovy prieduch (obrazok 1). Kostné
struktury nosa boli bez deformacie, Utvar vsak
kranidlne zasahoval k lamina cribrosa, ¢im sa
nedala vylucit aj komunikacia s intrakranialnymi
Struktdrami. Zaverom vysetrenia bol cystoidny
utvar lavej strany nosovej dutiny s vyslovenim po-
dozrenia na meningoencefalokélu. U dietata bolo
radioldgmi odporucené MR vysetrenie mozgu
s kontrastnou latkou, ktoré odhalilo frontonazalne
vlavo pritomnu hernidciu mozgovych obalov
a likvoru bez pritomnosti mozgového paren-
chymu. Velkost hernidcie bola 23 x 13 x 13 mm,
defekt vlamina cribrosa bol priemeru 5 mm (ob-
razok 2). Zaverom MRI vysetrenia bola nazalna
meningokéla vlavo.

Dieta do mesiaca od objavenia anomalie
podstupilo operacné rieSenie transnazalnym
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Obrdzok 3. Kontrolné MR vysetrenie nosa

a PND (koronérny rez, T1 vaZenie) po operacii

s odstupom 1 roka s ndlezom slepo konciaceho
kanalika likvorovych ciest frontonazalne viavo
zasahujuceho k stropu lavej nosovej dutiny, kde
slepo konci. V mieste plastiky dury po podani
kontrastnej latky s enhancementom, pravdepo-
dobne granula¢né tkanivo (biela $ipka).

endoskopickym pristupom. Operaciu vykonaval
skuseny otorinolaryngolég. Pred opera¢nym
rieSenim bol konzultovany aj neurochirurg.
Postupovalo sa cez lavu stranu nosovej dutiny,
kde sa pomocou inStrumentaria endonazalnej
chirurgie postupne exstirpoval cely tumor, ktory
vyrastal z intrakranidlnej oblasti cez Ciastocne
destruovanu lamina cribrosa. Po jeho odstra-
neni bola zretelnd likvorea. Defekt bol prekryty
viacerymi vrstvami stiepu: mukoperichondriom
70 septa nosa, fibrinovym lepidlom, chrupkou
septa a mukoperiostom z boc¢nej steny nosa.
Vrstvy Stepu boli nakoniec prekryté kdskami
Gelasponu. Dieta bolo uz pocas operacie kryté
antibiotickou lie¢bou (Lendacin 500 mg 1-krat
denne), ktord bola podévana parenterélne.
Dietatu sme podavali aj analgeticku liecbu
a lie¢bu Diluranom na odporucanie neurolo-
ga. Pooperac¢né obdobie prebehlo u dietata
bez komplikacif, pri objektivnom vysetrenibolo
dieta po operécii bez krvécania z nosovej dutiny
a bezzndmok rinolikvorey. Na Stvrty pooperacny
den bolo prepustené do domaceho osetrenia.
Histologicky sa potvrdila diagnéza meningokély
s negatfvnymi okrajmi. S odstupom dvoch tyzd-
nov od operacie sme u dietata zrealizovali kont-
rolné MR vysetrenie mozgu s kontrastnou latkou
s nalezom slepo konciaceho kandlika likvorovych
ciest frontonazélne viavo zasahujuceho k stropu
lavej nosovej dutiny, kde slepo konci. V mieste
plastiky dury po podani kontrastnej latky s en-
hancementom, pravdepodobne granula¢né
tkanivo (obrazok 3). Dieta chodf pravidelne na
kontroly, pocas ktorych absolvuje fibroskopické
vySetrenie nosovej dutiny a jedenkrat do roka
MRI vysetrenie. Dva roky od operécie je dieta
bez recidivy a bez nutnosti reoperacie.
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Diskusia

Vrodené anomalie centrdlneho nervového
systému su pre postihnutého velmizavazné chy-
by, predovsetkym svojou prognézou. Z tohto
dévodu sa prenatélna diagnostika snazila tieto
vrodené vyvojové chyby vcas identifikovat, aby
gravidity s plodmi so zavaznymi chybami central-
neho nervového systému (razstepové chyby CNS
nezlucitelné so zivotom) mohli pred¢asne ukon-
¢it. V poslednych rokoch sa dostéva do popredia
predovsetkym prevencia tychto chyb spocivajica
v perikoncepcnej vitaminovej suplementdcii (2).

Etioldgia vrodenych vyvojovych chyb CNS
je multifaktoridlna, s urcitym vplyvom vonkaj-
Sieho prostredia na jednej strane a urcitou Ulo-
hou polygénnej dedi¢nosti na strane druhe;j.
Podla najnovsich poznatkov dolezitu ulohu pri
vzniku tychto vyvojovych porich zohrava ne-
dostatok kyseliny listovej v potrave tehotnych
Zien a uvazuje sa aj o moznom vplyve expozi-
cie tepla (saunovanie, horucka pocas infekcie)
a veku matky. Vzacne su tieto anomdlie sucastou
chromozémovych aberécif plodu (trizémia 13)
alebo monogénnych dedi¢nych syndrémov
(Meckelov syndrom) (6).

Vacsina meningoencefalokél sa diagnostikuje
uZ prinarodenialebo v Utlom detstve. Intranazalne
meningoencefalokély sa objavia ako bledé alebo
fialovo-biele masy v nosovej dutine. Vzhladom na
ich spojenie s intrakranidlnym priestorom, zvacse-
nie tejto masy nastava pri placi, zvysenom napatf
alebo pri zatlacenf na ipsilateralnu juguldrnu vénu
(Furstenbergov test) (3). V zavislosti od ich loka-
lizacie sa moézu prejavit kozmetickym defektom
nosa, poruchami zraku, perzistentnou rinoreou,
obstrukciou nosa, pripadne anosmiou. TaktieZ sa
mozu vyskytnut komplikcie ako rinolikvorea, me-
ningitida a epistaxa (12).

V diferencidlnej diagnostike treba odlisit iné
diagndzy prejavujice sa vrodenou alebo ziskanou
masou vyrastajucou v nosovej dutine. Ide predo-
véetkym o nazalny dermoid, ktory patri medzi naj-
Castejsie anomadlie nosa. Rastie v nosovej dutine
a mbze zasahovat aj do prinosovych dutin. Treba
mysliet aj na nazélny gliom, prejavujuci sa zvy-
¢ajne tuhym, nestlacitelnym belavym tumorom
nosovej dutiny, ktory nezvadcsuje svoj objem pri
Valsalvovom manévri. Zamenit si ich mozno aj
s hemangiémom, benignym vaskuldrnym tu-
morom alebo unilaterdlnym nazalnym polypom,
ktory nieje velmi bezny v detskej populdcii (11, 15).

Rozhodujucim vysetrenim v odliseni menin-
goencefalokély od inych diagndz su zobrazova-
cie metddy ako pocitacova tomografia a magne-
tickd rezonancia. Posudit velkost, rozsah tumoru
ajeho vztah ku kostnym struktdram s odhalenim
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pripadnej destrukcie kosti umoznuje pocitacova
tomografia. Magneticka rezonancia sluzi ako do-
plnkova zobrazovacia metédda k ur¢eniu vztahu
kintrakranidlnym strukturam. Obzvlast potrebna
je realizacia tenkych rezov, s vysokym rozlisenim,
v korondrnych aj axidlnych rezoch (3, 5).

Meningokéla sa zobrazuje ako hypointenziv-
namasa Vv T1vazenom obraze a hyperintenzivna
v T2 vézeni. Komponenta mozgového paren-
chymu v meningoencefalokéle sa demonstruje
izointenzivne (2).

Riesenie meningoencefalokély spociva
v chirurgickej lie¢be. Za posledné desatrocia sa
rozvijaju predovietkym endoskopické techniky,
ktoré v porovnani s frontédlnou kraniotdmiou
zlep3uju komfort pacienta a redukuju morbiditu
a pocet dni nutne stravenych po operacii v ne-
mocnici (1). Optimélny vek chirurgického rieSenia
tejto anomalie je kontroverzny. Vacsina autorov
odporuca riesit dant anomaliu, pokial nie su
pritomné symptémy vyzadujlce urychlené
rieSenie anomalie, akymi su respiracné tazkosti
a problémy s kimenim, ascendentnd meningi-
tida, Unik cerebrospindlneho moku cez defekt
kosti v béaze lebky, tvarovéa deformita, az vo veku
2 — 3 rokov, kedy je jednak lepsia endoskopicka
vizualizacia nosovej dutiny a bazy lebky a lahsia
praca s instrumentariom v nej (10, 11). Na druhej
strane stoji skupina autorov preferujucich skoré
rieSenie anomalie ako prevencia vzniku kom-
plikaci. Navy3e, endoskopicka technika riesenia
anomalie nema vplyv na rozvoj tvarovej casti
dietata ako pri frontalnych kraniotomiach, z toho
doévodu skoré riesenie nie je kontraindikované.

Najmladsi pacienti operovani pre menin-
goencefalokélu boli 23-mesacny, 6-mesacny
a 5-mesacny pacient (1, 11, 17). Woodworth a ko-
lektiv prezentovali pripad Uspesného uzaveru
otvoru po odstrdneni encefalokély od foramen
cecum anterior ku crista galii u 23-mesa¢ného
chlapca (17). V nasom pripade sme preferovali
taktiez skoré rieSenie meningokély u T-rocné-
ho dietata, vzhladom na pritomnost dychacich
tazkostf dietata.

Doteraz bolo publikovanych niekolko ope-
racnych postupov riesenia meningoencefalo-
kél s destrukciou kosti bazy lebky. V sticasnosti
dominuje predovsetkym endoskopicky pristup
s nizsou morbiditou v porovnani s frontalnou
kraniotdmiou (12). Na vytvorenie dobrého
pristupu k defektu kosti bdzy lebky je potrebna
stredna turbinektdmia, etmoidektdmia alebo
sfenoidektdomia. Na jeho prekrytie sa vyuZziva
underlay alebo overlay technika s pouzitim
chrupky, kosti, sliznice, tuku, fascie (fascia tem-
poralis alebo fascia lata), ¢i aceluldrneho kozného

Stepu (Alloderm) (4). Castelnuovo odporuca re-
konstrukciu defektu kosti polozenim viacerych
vrstiev dobre vaskularizovaného stepu — nazo-
septalneho alebo z dolnej nosovej musle (5).
El-Banhawy argumentoval, Ze velké defekty kosti
by mali byt prekryté kostnym stepom odobra-
tym zo septa nosa alebo mastoidného kortexu
s makkym Stepom na povrchu (1). My sme u pa-
cienta defekt prekryli viacerymi vrstvami: mu-
koperichondriom zo septa nosa, fibrinovym le-
pidlom, chrupkou septa nosa a mukoperiostom
zbocnej steny nosa.

Pooperacnd lumbdlna punkcia na uvolne-
nie tlaku cerebrospindlneho moku je kontro-
verzna. Niektorf autori to odporuicaju vykonat
predovsetkym u dospelych pacientov (8, 13).
Na druhej strane Casaio a kolektiv publikovali
pracu, kde opisovali 97 % Uspesnost uzaveru
defektu kosti lebky bez zrealizovania lumbalnej
drendze (8). U pediatrickych pacientov je vsak
uspesnost lumbdlnej punkcie stazend rizikom
kaslania, kychania, napatia, ktorym sa u nich nie
vzdy da vyhnut. V naSom pripade sme lumbdinu
punkciu u pacienta nerealizovali.

Délezitou otdzkou je aj pooperacna indi-
kacia antibiotickej terapie. Brodie a kolektiv de-
monstrovali v ich metaanalyze, Ze riziko vzniku
ascendentnej meningitidy je iba u pacientov
s meningoencefalokélou a Unikom cerebrospi-
nalneho moku, ktori neuzivali profylaktické
antibiotikd (7). V nasej kazuistike sme dieta anti-
bioticky prekryli pocas operacie.

Zaver

Vrodena meningoencefalokéla a defekty ba-
zy lebky su velmi zriedkavou anomaliou. Jej vcas-
na diagnostika a liecha je velmi dolezita. Poznanie
embryoldgie bdzy lebky a schopnost urcit zloze-
nie herniovanych intrakranidlnych komponentov
a pritomnost cievnych struktur v defekte kosti
magnetickou rezonanciou je v predoperacnej
priprave potrebné. RieSenie spociva v chirurgickej
lie¢be, ktord za posledné roky zlepSenim techni-
ky, indtrumentaria a zru¢nosti chirurgov zvysila
uspesnost endoskopického pristupu, ktory sa
Vv porovnani s externym pristupom spéja s ovela
mensim rizikom komplikacif. Prave interdiscipli-
narny pristup riesenia meningoencefalokély je
cestou Uspesného manazmentu u tychto det-
skych pacientov. V naSom pripade opisujeme
délezitost skorej diagnostiky a liecby.
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