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Kraniosynostoza

Hlava novorozence je slozena z nékolika plochych lebecnich kosti, které
jsou spojeny volnymi fibréznimi svy (frontalni, sagitalni, okcipitalni,...

Kraniosynostoza je stav vyskytujici se u novorozencu a déti
v prvnim roce jejich zivota. Slovo kraniosynostdza je slovo
latinského puvodu a vychazi z vyraza cranium-lebka, syn-
dohromady a ostosis-tykajici se kosti.

Hlava novorozence je slozena z nékolika plochych lebecnich kosti, které jsou spojeny volnymi

fibréznimi $vy (frontalni, sagitalni, okcipitalni, koronalni a labdoidalni). Je velmi dilezité, aby tyto
Svy byly mékké a elastické. Hlava a mozek ditéte v prvnich mésicich zZivota roste velmi rychle.



Vzacna porucha

Kraniosynost6za je abnormalni stav, kdy se lebecni Svy predcasné uzaviraji a zkostnati. Lebka tak
nemuze rust v ur¢itém sméru. Tim se vyznamné méni tvar lebky. Abnormalni tvar lebky zalezi na
$vu, ktery se predcasné uzavie. Lebka mize mit podlouhly tvar, plochy nebo nesymetricky na jedné
strané. Dusledkem kraniosynost6zy muze byt pouhy kosmeticky abnormalni tvar lebky nebo obliceje
nebo v hor$im pripadé mize dojit k utisku mozku. Mozek se svym rychlym ristem nemé dostatek
prostoru a zvySuje se tlak uvnitf mozku. Tento stav pak vede ke vzniku zavaznych priznaki.
Kraniosynostoza se statisticky objevuje u jednoho ditéte na 2000 narozenych. Velmi casto se
kraniosynostdza objevuje jako soucast nékterych syndromu (asi v 15-40 %). Prikladem je Apertav
syndrom, Crouzonuv syndrom, Pfeifferuv syndrom nebo Pierre Robintv syndrom. Kraniosynostdza
prevazuje ale jako samostatna porucha nebo abnormalita. 3 ze 4 kraniosynostoz se statisticky
objevuje u muzského pohlavi, coZ znamena jasnou prevahu vyskytu u chlapc.

Priciny vzniku kraniosynostozy

Vyzkum zabyvajici se rustem lebky u déti pokrocil natolik, Ze dnes mizeme rict, ze tvrda plena
mozkova (tuhy obal chranici na povrchu mozek) hraje vyznamnou roli v osifikaci a sristu lebe¢nich
kosti. Pokroky v molekuldrni biologii a genetice zavisely také na zvirecich modelech. Zajimavosti je,
ze kost samotna takovou roli pravdépodobné viibec nehraje. Presné detaily vzniku kraniosynostdzy
ale znamy jesté nejsou. Bylo objeveno mnoho faktort jako je dédi¢nost (mnoho syndromu vzniklych
na zakladé mutace gent), dale pak biomechanické faktory, vliv vnéjsiho prostredi a hormonalni vlivy.
Prikladem biomechanickych faktoru je tlak na hlavu v prubéhu porodu ditéte. Vnéjsi prostredi je také
dulezitym faktorem. K prikladim patri koureni cigaret matky nebo uzivani drog (drogy obsahujici
aminy). Léky nebo latky obsahujici aminy se dnes radi mezi teratogeny.

Dal$i moznou pri¢inou je abnormalni funkce $titné 71azy. Pokud zlaza produkuje nadbytek hormont
(hyperthyroidismus), muze dojit k predCastnému uzavreni lebeCnich $vii. Krom vySe zminénych
syndromu muze mit vliv také dédiCnost, kdy se jedna o nesyndromovou kraniosynost6zu. Velmi ¢asto
se tento stav vyskytuje u nékoho dalsi z rodiny. Dnes se zkouma jiz nékolik genu, jejichz porucha by
ke kraniosynost6ze mohla vést. Asi u poloviny déti s kraniosynost6zou existuje pozitivni rodinna
anamnéza, coz je dulezity poznatek pro zjiStovani presné priciny vzniku této poruchy.

Priznaky a prubéh kraniosynostozy

Kraniosynost6za se ve vétSiné pripadd projevuje vnikem abnormélniho tvaru hlavy-lebky. Pribéh této
poruchy zalezi na lokalizaci, coz znamena na typu lebecniho Svu a také na tom, kdy k uzavéru Svu
nebo $vu dojde. PredcCasny uzavér lebecniho $vu vzdy vede k abnormalnimu nebo deformovanému
tvaru lebky. Tak zvané Virchowovo pravidlo urc¢uje, pokud dojde k uzavéru $vu, rist lebky probiha v
paralelnim sméru a naopak se rust zastavi v protilehlém sméru ke sméru $vu.

Cilem rustu lebky je vzdy vytvorit dostatek prostoru pro u déti rychle rostouci mozek. Podle
Virchowova pravidla je pomérné jednoduché predvidat tvar lebky podle toho, ktery Sev je uzavren.
Naopak se tedy da rict to, ze pokud mé dité deformovanou lebku ur¢itym zplisobem, dé se odvodit,
ktery Sev je predcastné uzavren. Scaphocefalie je podlouhly tvar lebky (slovo vychazi z reckého
ozaceni pro lod). Synonymem pro tuto poruchu je také dolichocefalie (dolicho znamenda dlouhy
nebo podlouhly. V tomoto pripadé dochézi k predCasnému uzavéru sagitalniho Svu. Hlava neroste do
Sitky a je zvrchu protahla a tzka. Ma typicky prominujici celo a kuzelovity zatylek. Z profilu hlava
dité opravdu pripomind tvar lodé. Trigonocefalie je vysledkem uzavéru metopického Svu. Dité ma
uzké celo, na kterém lze casto pozorovat ostrou hranu Svu. Pohled zhora umozni pozorovat
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trojuhelnikovy tvar lebky, kdy je Celo uzké a zatylek naopak Siroky.
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DalSim typickym znakem jsou velmi blizko posazené oci (pravidlem je, Ze se mezi oCi nevejde
pomysiné treti oko). Plagiocefalie se vyskytuje ve dvou formdach a to predni a zadni. Predni
plagiocefalie ma predcasné uzavreny koronalni Sev. Ten je ale rozdéleny sagitdlnim Svem na dvé
poloviny, takze muze dojit k uzavéru jedné pulky nebo $vu v celé své délce. Podle moznosti pak dodje
k trem moznym deformitam hlavy. Hlava je zizena (muze byt pouze na jedné pllce), ¢elo je oplostélé
a to na stejné strané uzvieného Svu. Tento typ vede vétSinou k asymetrickym deformitdm lebky a
obliceje (posun nosu i brady). Nerovhomérné byvaji také orbity (prohlubné lebky, ve které jsou
oluzeny oc¢ni koule) a to pak vede k riznému stupni $ilhéni (strabismu). Brachycefalie znamena
celkové zkraceni hlavy. Ozaviena je cela délka korondlniho svu. Oxycefalie, ktera je také znama jako
turricefalie znamena vysokoukuzelovitou hlavu. Jde o vysledek predc¢asného uzavéru koronalniho Svu
v$ech lebeénich $vu. Klasicky se porucha projevuje malym vzristem hlavy, proporce jsou ale
normalni. PredCasny uzavér $vi muze vést k nékolika ruznym komplikacim.

Zavaznou komplikaci je zvySeni nitrolebniho tlaku. Mozek nemé dostatek prostoru k ristu a tlak v
hlavé se zvySuje. Toto muze vést typicky ke zvraceni obloukem, poruchy zraku, vypouknuti fontanely
(mékké misto na hlavé ditéte), poruchy védomi a bolesti hlavy. Otekla je také papila o¢niho nervu.
Pokud je nitrolebni tlak zvy$eny dlouhodobé, muze to vést mentélni retardaci a poruse zraku ttlakem
o¢niho nervu. Dal$i nebezpec¢nou komplikaci muze byt obstrukéni spankové apnea. Jenda se o kratké
pauzy v dychéani béhem spanku ditéte. To u malych déti maze vést k ndhlému umrti ve spanku. Dité
muze mat také poruchy dychéni pri védomi, muze ve spanku chrapat, byt velmi unavené i béhem dne
a muze s eobjevit zvySené poceni. Spankova apnoe mize jako retézova reakce vést k radé dalSich
komplikaci jako je porucha zraku nebo hypertrofie nosni madle. Kraniosynostdza muze vést k ruznym
stupniim retardace, ke spasticité, poruse polykéani, porucham spanku, do budoucna k porucham
pozornosti, porucham c¢teni, psani, mluveni a ke snizeni IQ obecné.

Diagnostika kraniosynostozy

Kazdé novorozené dité je pravidlené sledované pediatrem. Jednou z hlavnich ¢asti vySetreni je
méreni obvodu hlavy ditéte a vyhmatédni fontanely, coz je nékolik mékkych mist na hlavé, kde se
spojuji kosti, ale jeSté nedoslo k uplnému srastu. Pokud rodice s ditétem chodi na prohlidky
pravidelné presné podle doporuceni, podezreni na kraniosynostdzu je velmi rychle zjisténo lékarem.
K podezreni vedou namérené hodnoty (hlavicka neroste nebo naopak roste rychle v ur¢itém smeéru),
abnormalni tvar hlavy nebo priznaky typické pro zvyseni nitrolebniho tlaku (zvraceni, plac¢ pri bolesti
hlavy, poruchy zraku). V mnoha pripadech ale neni kraniosynostéza potvrzena pouze témito
parametry a pacient byva odeslan k odbornikovi nebo primo do kraniofacialniho centra.

Diagnostika je pak zalozena na trech hlavnich bodech. Témi jsou anamnéza, fyzikalni vySetreni a
radiologické vySetreni. Anamnéza by se méla soustredit na prabéh téhotenstvi a porodu ditéte,
rodinnou anamnézu (zda nékdo v rodiné nema nemél podobny problém) a zda se u ditéte nevyskytuji
typické projevy zvySeni nitrolebniho tlaku. K projevum zvySeného tlaku patfi bolest hlavy a plac,
zvraceni a poruchy zraku. Fontanela je typicky vypoukla. ZvySeni tlaku se vysktuje u asi 4-20 % déti
s kraniosynostozou. U déti, které maji srust nékolika $vu je riziko zvySeni tlaku az u 62 % déti. Ne
vzdy se ale klasické projevy vyskytuji. Fyzikalni vySetreni se soustreduje na vzhled hlavy (deformity),
méreni hlavicky a na sledovani ocniho pozadi (hleda se pripadny otok papily o¢niho nervu).
Kraniosynost6za se Casto vyskytuje jako souCast syndromu, proto by lékari méli parat i po dalSic
télesnych abnormalitach (krk, pater, prsty na nohou i rukou apod.). Zlatym standardem celé
diagnostiky je radiologické vysetreni. Hlavni je poc¢itacova tomografie.
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Lécba kraniosynostozy

Cilem 1é¢by kraniosynostozy je zajistit spravny rust a vyvoj mozku. To byva zajiSténo znovuotevrenim
srostlého $vu a upravou deformit lebky. Tohoto cile mize byt dosazeno bohuzel pouze chirugickou
cestou. Pokud by k operaci nedoslo, deformity by se zhorSovaly a porucha mozkovych funkci taktéz.
Do budoucna ma pro dité korekce také esteticky vyznam. Dulezité je zminit také to, ze deformity se
netykaji pouze lebky, ale mohou ovlivnit také funkci o¢i nebo Celisti. Pokud se zamérime primo na
chirurgické reseni kraniosynostozy, jde o pomérné rozsahly zakrok s mnoha riziky. Oblast hlavy je
velmi prokrvend, proto je snaha o minimalizovani krevnich ztrat. Krevni ztraty mohou vést k nutnosti
pouzit krevni derivaty (transfuzi krve). Nékdy je nutné vyuzit ruznych kovovych desticek, které
imituji kost lebky. Operace lebky se vétsinou doporucuje provést mezi 6 a 12 mésicem véku ditéte.

Prevence kraniosynostozy

Kraniosynostdza je jednou z poruch, které nelze jednoduse predvidat a tudiz je prevence prakticky
nemozna. K prevenci muzeme ale zminit prvidelné lékarké kontroly téhotné Zeny, které by mohly
odhalit bnormality nenarozeného plodu. V pripadé vzniklé kraniosynostdzy je pak dulezité predejit
vaznéjsimu poruseni mozku, proto jsou opét velmi dulezité pravidelné prohlidky pediatrem s
mérenim a vySetrenim hlavicky ditéte.



