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Perinatalno zbrinjavanje novorodenceta s
rascjepom neuralne cijevi: prikaz bolesnika

Zora Zakanj', Igor Segovi¢?, Venera Zahariev?

Defekti neuralne cijevi najcesce su prirodene anomalije sredisnjeg Zivéanog sustava. NajteZi oblik defekta neuralne cijevi je meningo-

mijelokela. Ova anomalija nastaje zbog poremecaja u spontanom zatvaranju neuralne cijevi izmedu 3. i 4. tjedna intrauterinog

Zivota. To¢an uzrok je nepoznat, iako se sumnja na mnoge cimbenike: hipertermija, lijekovi, malnutricija, majcina debljina, Sec¢erna

bolest, nedostatak folne kiseline. Ocituje se kao vrecasta cisticna struktura pokrivena tankim slojem epiteliziranog tkiva. MoZe se

prevenirati majc¢inim uzimanjem folne kiseline u perikoncepcijskom razdoblju. U ovom radu prikazali smo perinatalno zbrinjavanje

lumbosakralne meningomijelokele u novorodenceta, udruzene s hidrocefalusom i Chiari Il. malformacijom.
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Defekti neuralne cijevi (DNC) prirodene su anomalije mozga
i ledne mozdine koje nastaju zbog poremecaja u zatvaranju
neuralne cijevi izmedu 3.1 4. tjedna, odnosno 21.-28. dana
nakon zaceca (1). Klinicka slika DNC-a je izrazito varijabilna,
u rasponu od anencefalije preko encefalokele do spine bifi-
de, tj. spinalnog dizrafizma. Nastanak pojedinog oblika
DNC-a ovisi o djelovanju stetnog ¢imbenika u ranoj fazi em-
briogeneze. To je faza neurulacije, odnosno stvaranja neural-
ne cijevi, iz koje nastaju mozak i ledna mozdina. Primarna
neurulacija obuhvaca procese oblikovanja mozga i ledne
mozdine do lumbosakralne razine (2). Uspjesan zavrsetak
primarne neurulacije oznacen je zatvaranjem kranijalnog
neuroporusa 25. dana nakon koncepcije te zatvaranjem
kaudalnog neuroporusa 28. dana nakon koncepcije. Sekun-
darnom neurulacijom nastaju sakrokokcigealni i repni dije-
lovi kraljezni¢ne mozdine (3).

Prirodene anomalije ¢esto se susre¢u u neonatoloskoj prak-
si s obzirom na ¢injenicu da je 14% fetusa zahvac¢eno nekom
od prirodenih anomalija (4). Od toga na velike (major) ano-
malije otpada 3%, a na male (minor) 11%. Sredisnji je Ziv¢ani
sustav na trecemu mijestu sa 10% udjela u velikim ano-
malijama, iza prirodenih sréanih grjeSaka (25%) i anomalija
udova (20%) (5).

Etioloski mehanizmi DNC-a nisu u potpunosti razjasnjeni, a
multifaktorski utjecaj s isprepletanjem genskih i okolisnih
¢imbenika najuvjerljivije je objasnjenje. Vise od 95% slu-
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¢ajeva DNC-a javlja se prvi put, bez pojavljivanja u prethod-
noj trudnodi iste majke (6). Zenski spol je neznatno cesce
zahvacen, odnosno u 55-70% slucajeva. Rizi¢ni ¢imbenici
obuhvacaju geneticki utjecaj temeljen na specificnom poli-
morfizmu (npr. visa prevalencija u Irskoj, Meksiku i nekim
pokrajinama Kine), djelovanje okolisnih ¢imbenika (socio-
ekonomski status, sezonske varijacije, nedostatak folne kise-
line), pregestacijski dijabetes i majc¢ina pretilost (7). Neraz-
jasenoj, ali slozenoj etiologiji, govore u prilog i publicirani
radovi o mogucem utjecaju raznih lijekova (valproi¢na kise-
lina, karbamazepin), pusenja, alkohola, pesticida te drugih
bolesti i potencijalnih teratogena (majcina hipertermija,
malapsorpcija, crijevne bolesti, bolesti jetre i bubrega) na
razvoj DNC-a (8).

Bez obzira na etiologiju i zemljopisnu pojavnost, godisnje se
u svijetu rada vise od 320 000 novorodencadi s DNC-om, $to
uzrokuje ne samo mortalitet, nego i specifi¢ni pobol i/ili traj-
nu invalidnost takvih osoba (9).

Zatvoreni defekti neuralne cijevi (spina bifida occulta) pokri-
veni su kozom, dok otvoreni (spina bifida aperta) nisu pokri-
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veni kozom. Otvoreni nastaju za vrijeme primarne neurula-
Cije, a zatvoreni tijekom sekundarne.

Najtezi i najcedc¢i oblik DNC-a je mijelomeningokela (MMK)
koja se javlja s incidencijom oko 1/3 000-4 000 Zivorodene
djece (10). Prenatalni probir je mogu¢ mjerenjem razine alfa
fetoproteina (AFP) u maj¢inom serumu izmedu 16.-18. tjed-
na gestacije i prenatalnim ultrazvukom, a konacna dijagno-
za se postavlja magnetskom rezonancijom. MMK je u 75%
slucajeva lokaliziran lumbosakralno, a pripada skupini otvo-
renih DNC-a. Ocituje se kao vrecasta cisti¢na struktura pokri-
vena tankim slojem epiteliziranog tkiva. Ostatci neuralnog
tkiva vide se ispod membrane, koja katkad moze prsnuti, pa
dolazi do otjecanja cerebrospinalne tekucine s mogucim
rizicima za meningitis i sepsu. Neuroloski deficit kod MMK-a
ovisi o veli¢ini, lokalizacijii pridruZzenim lezijama. Ako je MMK
udruzen s Chiarijevom malformacijom tipa I, u 80%
slucajeva razvija se hidrocefalus. Chiarijeva malformacija je
istoznacnica za Arnold-Chiarijevu malformaciju, pod kojom
se moze pronadi u starijoj literaturi. Postoji vise tipova nave-
dene malformacije, a tip Il. obi¢no je pracen lumbalnim
MMK-om i znacajnijom hernijacijom tonzila malog mozga.
Ostale posljedice su paraliza i gubitak osjeta ispod mjesta
lezije, disfunkcija mokra¢nog mjehura i crijeva te poteskoce
ucenja. Zbrinjavanje novorodenceta s MMK-om zahtijeva
multidisciplinski pristup ginekologa, opstetri¢ara, pedijatra
neonatologa, neurokirurga, neuropedijatra, nefrologa, fizija-
tra, ortopeda. Obitelji je potrebno pruZiti psiholosku pomo¢
i savjetovanje. Smrtnost djece rodene s mijelomeningoke-
lom je 10-15%, uglavnom u prve Cetiri godine Zivota (11).

PRIKAZ BOLESNIKA

Majka u dobi od 32 godine spontano je drugi put zanijela i
redovito kontrolirala trudnocu. Starije musko dijete je zdra-
vo. Nema osobitosti u obiteljskoj i epidemioloskoj anamne-
zi. Od osmog tjedna trudnoce majka je svakodnevno uzi-
mala multivitaminski pripravak koji je sadrzavao i folnu kise-
linu u koli¢ini od 600 ug u jednoj tableti. U trudnoci je u dva
navrata provedeno peroralno antibiotsko lijecenje bakteriu-
rije (Escherichia coli), nakon ¢ega je urinokultura bila sterilna.
U 17. tjednu trudnoce vrijednosti koncentracija humanog
korionskog gonadotropina i alfa-fetoproteina u referentnim
su vrijednostima. U 32. tjednu trudnoce ultrazvu¢no se
prikazuje nehomogena multicisti¢na tvorba u podrucju
sakruma, veli¢ine 58 x 42 mm pa se posumnja na spinu bifi-
du s meningokelom. Fetalna magnetska rezonancija (MRI)
obavljena je u 34.tjednu trudnoce, a pokazala je defekt koze
u podrugju torakolumbalnog prijelaza i lumbalnog dijela
leda, kroz koji prominira cisti¢na struktura, uz prekid konti-
nuiteta kraljeznickog kanala i vidljivi rascjep. Rascjep poci-
nje u podrucju torakolumbalnog prijelaza i Siri se prema
kaudalno (Slika 1). Na razini kraniocervikalnog prijelaza vide
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SLIKA 1. Defekt lumbosakralnog dijela kraljeznice na magnetskoj
rezonanciji u 34. tjednu gestacije

se izrazito nisko polozene tonzile malog mozga, koje promi-
niraju u kanal, ali bez jasnih znakova hidrocefalusa i uz ure-
dan izgled cetvrte mozdane komore. Opisane promjene
mogu biti u sklopu Chiarijeve malformacije tipa Il. Porodaj
muskog novorodenceta je dovrsen elektivnim carskim re-
zom u 37/38. tjednu amenoreje, zbog fetalne malformacije.
Plodova voda je bila mekonijska, primjerene koli¢ine. Po-
rodajna masa djeteta 3170 grama, opseg glave 33,5 centi-
metra. Nakon porodaja novorodence je bilo slabije vitalno-
sti, zbog ¢ega je proveden reanimacijski postupak. Vitalnost
je procijenjena upotrebom bodovne ljestvice prema Apga-
rovoj, u prvoj minuti s 5 bodova, u petoj minuti sa 3 boda,
dok je ocjena vitalnosti u desetoj minuti iznosila 7 bodova.
Odmah je postavljeno u bocni poloZaj zbog defekta lumbo-
sakralnog dijela kraljeznice kroz koji prominira kuglasta
multicisti¢cna nehomogena masa veli¢ine 5 x 6 cm, pokrive-
na tankom njeznom opnom (Slika 2 a). Defekt je odmah
prekriven sterilnom gazom natopljenom u fiziolosku otopi-
nu soli (Slika 2 b). Nisu uocene druge vanjske anomalije.
Pupkovina je sadrzavala sve tri krvne Zile. Postavljen je ven-
ski put i zapoceta parenteralna nadoknada teku¢inom. Rek-
tum je pozicioniran proksimalnije prema perineumu, a iz-
gled vanjskog spolovila je uredan. Dijete je imalo urednu
mekonijsku stolicu u prvim minutama nakon porodaja. Na
taktilni podrazaj donjih ekstremiteta pokazivalo je ocekivani
motoricki odgovor fleksije ekstremiteta prema trupu. S ob-
zirom na ocekivanu anomaliju u djeteta, prethodno je bio
dogovoren premjestaj u ustanovu viseg stupnja novoro-
denacke skrbi i lijecenja, prije svega neurokirurskog. Prije
premjestaja u rodilistu su provedene sve potrebne preven-
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SLIKA 2 B. Pokrivanje mijelomeningokele sterilnom gazom
natopljenom fizioloSkom otopinom soli

tivne mjere. Neurokirurski zahvat ucinjen je u drugom danu
djetetova zivota (rekonsktukcija neuralne cijevi, plastika
MMK). Kao postoperativne komplikacije dijete je razvilo
hipertenzivni hidrocefalus i meningitis, zbog ¢ega je vise-
kratno postavljana ventrikulo-peritonealna drenaza i pro-
vodeno antimikrobno lije¢enje. U dobi od dva mjeseca
nefroloskom obradom nije naden vezikoureteralni refluks.
Zapoceta je rana fizikalna habilitacija. Posljednja multidisci-
plinska evaluacija provedena je u dobi od Sest mjeseci. Zbog
neurogenog mokra¢nog mjehura dijete se kateterizira pet
puta na dan, uzima uroprofilaksu i oksibutinin, kontrolira
urin i urinokulturu jedan put na mjesec. U neuroloskom sta-
tusu obostrano se rotira u potrbusni poloZaj, uz oslonac na
ispruzene ruke. Dohvati su u razini podloge, uz facilitiranje
dohvata i iznad razine podloge. Ne sjedi samostalno, a kad
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se pasivno posjedne, znacajno anteflektira trup. U verti-
kalnoj suspenziji zadrzava stav iz lednog poloZaja, bez pot-
pore.

Nalaz magnetske rezonancije mozga i kraljeznicke mozdine
ponovljen je u 6. mjesecu zivota. Prikazuje uredno razvijen
korpus kalozum. Cerebelum kroz Siroku incizuru tentorija
prominira kranijalno. Cerebelarne tonzile su usiljene i pro-
miniraju u foramen magnum. Ventrikluarni dren je uveden
frontalno desno. Lijeva komora je Sira od desne, bez znako-
va hipertenzivnog hidrocefalusa. Nema znakova svjeze ishe-
mije, hemoragije ni ekspanzivnih promjena. Prikazuje se
spina bifida od razine L1 do L5. Kraljeznicka mozdina se pra-
ti do razine L1, a spojena je s izointenzivhom strukturom
smjestenom dorzalno u spinalnom kanalu, dimenzija 36 x 9
milimetara. Navedena struktura moZe odgovarati neural-
nom tkivu. Opisane promjene mozga, uz MMK, upucuju na
Chiarijevu malformaciju tipa Il. U suradnji s roditeljima na-
stavlja se daljnje multidisciplinsko prac¢enje djeteta.

RASPRAVA

Prikazali smo perinatalno zbrinjavanje novorodenceta kod
kojeg je antenatalno dijagnosticiran rascjep neuralne cijevi.
Nakon porodaja uoceno je da se nalaz fetalne magnetske
rezonancije podudara s anomalijom koja je uo¢ena u dje-
tetovom lumbosakralnom podru¢ju odmah nakon rodenja,
odnosno potvrden je MMK kao jedan od naj¢escih i najtezih
oblika DNC-a. Zbog djetetove slabije vitalnosti, poslije po-
rodaja proveden je reanimacijski postupak, sterilno zbrinja-
vanje uocenog defekta i svi predvideni preventivni rodilisni
postupci. Dijete je u prvom satu Zivota dogovorno pre-
mjesteno u ustanovu vise razine novorodenacke skrbi i
lijecenja, gdje je neurokirurski zbrinuto u drugom danu
Zivota.

Od trenutka kad se u 32. tiednu trudnoce ultrazvukom po-
sumnjalo na rascjep neuralne cijevi, neonatolog je sve do
porodaja i naprednijeg zbrinjavanja bio uklju¢en u pracenje
ovog djeteta, osobito s preporukom da se ucini magnetska
rezonancija u evaluaciji anomalije. To bi majci vjerojatno
bilo savjetovano i prije da se pravodobno obratila opste-
tricaru i neonatologu (12). U vecini porodnicarskih centara
odlucuju se na to da se porodaj dovrsi carskim rezom, kao i
u prikazanom slucaju. U nekim svjetskim centrima provodi
se i intrauterino zatvaranje DNC-a, ¢ime se pocelo sredinom
90-ih godina proslog stoljeca (13). lako se vecina trudnoca s
antenatalno dokazanim MMK-om dovrsava carskim rezom,
jo$ nema usuglasenih preporuka za elektivni carski rez kod
MMK-a ni multicentri¢cnim randomiziranim studijama do-
kazanih prednosti (14). Pravilan pristup neonatologa je
najbolja priprema djeteta za neurokirursko zatvaranje de-
fekta unutar 24-48 sati (15), smanjuje broj infekcija te
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poboljsava djetetov motoricki ishod. Vise autora je opisalo
istodobnu i ¢estu pojavnost MMK-a s hidrocefalusom i Chia-
rijevom malformacijom tipa I, $to se pokazalo i u nasem
slu¢aju i opravdalo potrebu stru¢nog i neodgodivog pristu-
pa, posebno neurokirurskog. Osim toga, osobito je vazna
edukacija i spremnost neonatologa za adekvatno prepo-
znavanje i zbrinjavanje rizi¢ne novorodencadi (16).

Svi stru¢njaci koji se bave dijagnostikom, lijecenjem i pra-
¢enjem djece s prirodenim anomalijama trebaju biti upo-
znati i s pojavnoscu pojedinih anomalija u vlastitoj sredini.
Prema EUROCAT-ovu registru za Zagreb, u vremenu od
1994.-2002. godine, prevalencija NTD-a je iznosila 4,41 na 10
000. Prema podatcima iz navedenog izvjes¢a uocava se po-
stupno smanjenje ucestalosti NTD-a, jer su majke, unato¢
nedostatcima javnozdravstvenih i edukacijskin programa,
relativno dobro upoznate s potrebom uzimanja folata (17).

Neonatolozi trebaju poznavati preporuke za suplementa-
ciju folne kiseline, kojom se znacajno smanjuje incidencija
DNC-a, u rizicnim trudnoc¢ama cak i za 50%. S pedijatrijskog
stajalista vazna je cinjenica da perikoncepcijsko uzimanje
folata smanjuje pojavnost i drugih anomalija (kardiovasku-
larnih, rascjepa usne i nepca, urogenitalnih i anomalija udo-
va). Suplementaciju folata potrebno je provoditi u zena fer-
tilne dobi koje namjeravaju ostvariti trudnocu. S nado-
mjestanjem folne kiseline treba zapoceti barem tri mjeseca
prije zaceca i nastaviti s uzimanjem tijekom cijele trudnoce i
barem dva mjeseca nakon porodaja. Preporuke su razlicite i
nisu jednoznacne, ali se vecina autora slaze da prevencijom
treba obuhvatiti minimalno perikoncepcijsko razdoblje
(mjesec dana prije koncepcije i barem do 12. tjedna gesta-
cije kad zavrsava neurulacija). Preporu¢ena dnevna doza je
0,4 miligrama za sve trudnice, a za one s povecanim rizikom
savjetuje se deseterostruko veca doza, odnosno 4 mili-
grama. Visoki rizik za DNC postoji u zena koje ve¢ imaju
dijete oboljelo od DNC-a, Zene koje su pretile (indeks tje-
lesne mase > 30 kg/m?), koje imaju sec¢ernu bolest i epilep-
siju (18).

ZAKLJUCAK

Osim nadomjestanja folata, prevencija DNC-a treba obuhva-
titi niz individualnih i javnozdravstvenih mjera. O pravodob-
nim prehrambenim intervencijama trebalo bi navrijeme in-
formirati cjelokupnu populaciju Zena koje namjeravaju
ostvariti trudnocu. Optimalna prekoncepcijska skrb za sve
trudnice, a posebno one bolesne (akutne dijarealne bolesti,
epilepsija, pretilost, ovisnosti) znacajan je segment ne samo
Sireg javnozdravstvenog, vec i individualnog pristupa. Osim
redovitih klini¢kih kontrola u trudnodi, iznimno je vazno da
se ultrazvukom rano posumnja na rascjep neuralne cijevi
(19), te da se ovisno o tome, provode daljnje dijagnosticke
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obrade. Kontrola profesionalne ili okoliSne izlozenosti po-
tencijalnim teratogenima takoder je vazan segment brige o
trudnicama, posebno u sluc¢aju postojanja poznatih rizika.
Profesionalni pristup defektima neuralne cijevi pocinje pre-
vencijom jos prije koncepcije, nastavlja se tijekom trudnoce
i neposrednog perinatalnog zbrinjavanja (20) te kvalitetnog
multidisciplinskog pracenja.

Skracenice:

DNC - defekti neuralne cijevi
MMK - mijelomeningokela
AFP - alfa fetoprotein

MRI - magnetska rezonancija
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SUMMARY

Perinatal management of a newborn with neural tube
defect: case report

Zora Zakanj, Igor Segovi¢, Venera Zahariev

Neural tube defects are the most common congenital anomalies of the central nervous system. Myelomeningocele is the most often
and severe form. It results from failure of the neural tube to close spontaneously between the 3@ and 4" week of intrauterine develop-
ment. The precise cause remains unknown; evidence suggests many factors such as hyperthermia, drugs, malnutrition, maternal
obesity, diabetes, and folic acid deficiency. It typically presents as a saclike cystic structure covered by a thin layer of partially epithe-
lialized tissue. Maternal periconceptual folic acid supplementation can reduce the incidence of neural tube defects. We present

perinatal care of a newborn with lumbosacral myelomeningocele associated with hydrocephalus and Chiari Il malformation.
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