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a dystonie deéti s détskou mozkovou obrnou
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Cilem tohoto sdéleni je seznamit ¢tenafe s moznosti lécby tézké spasticity a dystonie u déti s détskou mozkovou obrnou pomoci in-
tratekalniho baclofenu (ITB). Diagnéza DMO je zavazna pro dité a jeho rodinu. ITB je v pozici ovéfené metody, zlepsujici kvalitu Zivota
spastickych pacientt, a timii jejich rodi¢cim. Redukce spasticity vede k vyrazné redukci bolesti. Sdéleni stru¢né shrnuje indikacni kritéria
ITB, porovnava ITB s jinymi neurochirurgickymi moznostmi lécby spasticity a dystonie. Pfinasi zakladni informace o baclofenovém testu,
implantaci pumpy, dopliovani a o komplikacich ITB l1écby.
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Intrathecal baclofen in the treatment of spasticity and dystonia in patients with cerebral palsy

The goal of this article is to inform readers about the treatment options for severe spasticity and dystonia in children with cerebral palsy
by intrathecal baclofen (ITB). Cerebral palsy plays serious role in life of spastic child and his/her family. ITB is in position of trusted method,
which improves quality of life of spastic child with or without dystonia and so quality of life of his/her parents. Reduction of spasticity
leads to marked reduction of pain. This article presents basic indication criteria for ITB as well as basic information about baclofen test,

implantation method, refill procedure and summarizes complications of ITB therapy.
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Seznam zkratek

CITB — continuous intrathecal baclofen
CNS - centralni nervovy systém

DBS - deep brain stimulation

DMO - détskd mozkova obrna

ITB — intratekaIni baclofen

SDR - selektivni dorzélnf rizotomie

Détska mozkova obrna,
pohybova porucha nejcastéji
se spasticitou a dystonii

Détskd mozkova obrna (DMO) je nejcastéjsi
pricinou tézkého motorického postizeni déti.
Incidence DMO je 2/1000 porodd (Hoving et
al., 2009). Hlavni formy hypertonu u DMO jsou
spasticita a dystonie. Spasticita je jednim ze za-
vaznych klinickych projevl postizeni horniho
motoneuronu. Dochézi ke zvyseni odporu v z&-
vislosti na rychlosti pasivniho protazenf svalu.
Jedna se 0 abnormalni zpracovani propriocep-
tivni aferentace na misnf Urovni. Problematika
definice spasticity je sloZitd a podrobné se ji
vénuje Sheean ve své praci ,The pathophysi-
ology of spasticity” (Sheean, 2002). Dystonie je
porucha pohybu, pfi které protrahované svalové
kontrakce pUsobi krouceni a abnormalni drzeni
postizenych &asti téla. Spasticita a sekundar-
ni dystonie se u déti s DMO ¢casto prekryvaijf.

U obou byl popsén priznivy efekt kontinualné
podavaného intratekalniho baclofenu (CITB)
(Albright, 2007; Ward, 2009).

Péce o pacienty
s détskou mozkovou obrnou

Péce o pacienty s DMO by méla byt kom-
plexni. Uplatiuje se v nf rehabilitace, peroralnf
podavani centralnich myorelaxancif (napf. ba-
clofen, dantrolen) ¢i intramuskularni aplikace
botulotoxinu (Snow et al., 1990; Karovsky et al,,
2004). Neurochirurg mutze nabidnout selektivni
dorzalni rizotomii (SDR), implantaci baclofenové
pumpy (ITB) (Steinbok, 2007) a hlubokou moz-
kovou stimulaci (DBS) i u sekundarni generalizo-
vané dystonie (Marks et al., 2011). Ortopedické
korekenf vykony casto fesi disledky nelécené
spasticity (Stétkarova, 2009).

SDR, ITB aDBS v lécbé

pohybovych poruch pacientii

s détskou mozkovou obrnou
Principem selektivni dorzdlni rizotomie

(SDR) je selektivni prerusenf aferentnich vidken

oblouku patologického myotatického reflexu

vedouci ke snizeni nepfiméfené vysoké exci-

tace alfa motoneuront (Kan et al.,, 2008). SDR

ma v prvé fadé vliv na spasticitu dolnich kon-
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Cetin a mélo vyznamny vliv na tonus hornich
koncetin, nema vliv na redukci dystonie. SDR je
nejvhodnéjsi [é¢bou pro tfi az osmileté chodici
déti se spastickou diparézou a malym nalezem
na hornich koncetinach (Steinbok, 2007).

Intratekdlni baclofen (ITB) byl poprvé
pouzit v [é¢bé misni spasticity u chronického
misniho poranénfv roce 1984 (Penn and Kroin,
1984) a v lécbé cerebralni spasticity u DMO
v roce 1985. ITB byl shledan uc¢innym v lé¢bée
déti s DMO a zavaznou spasticitou v randomi-
zované kontrolované studii holandskych autord
(Hoving et al.,, 2009). ITB u sekundarni dysto-
nie byl poprvé pouzit v roce 1991 (Narayan
et al, 1991). Skupina profesora Vloeberghse
publikovala vysledky ITB Ié¢by u osmi pacientd
s primarni a sekundarni dystonii, kdy ITB byl
prospésny u déti s primdrni dystonif i s dysto-
nii sekundarni pfi DMO. Uzitek byl vétsi u déti
se sekundarni dystonii, pravdépodobné diky
prevazujici slozce spastické, odpovidajicina ITB
(Woon et al,, 2007)

V [é¢bé generalizované primarniale i sekun-
ddarni dystonie se uplatiuje hlubokd mozkovd
stimulace (DBS, deep brain stimulation) globus
pallidus internus nebo méné ¢asto subtalamicke-
ho jadra. Nejlepsich vysledkd u primarnich dys-
tonif se dosahuje napfiklad v pfipadé geneticky
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Indikace k ITB

Kontinualni intratekaIni baklofen je obecné
urcen pacientdm s DMO se spastickou kvad-
ruparézou, u kterych selhal perorainf baclofen,
injekce botulotoxinu a u kterych nardstajici spas-
ticita vede k funkénimu zhorsent, bolestivym
spazmUm, muskuloskeletalnim deformitam a cel-
kové tak vyznamné zhorsuje kvalitu Zivota paci-
enta i jeho rodicU. Dalsi indikacni skupinou jsou
déti po zadvazném kraniocerebralnim poranénim
s cerebralni spasticitou (Albright, 2007). Becker
a spolupracovnici publikovalijiz v roce 1997 sou-
bor 18 dospélych pacientl s tézkou spasticitou
po traumatickém nebo hypoxickém poskozenf
mozku lécenych ITB, u kterych se podafilo sniZit
Ashworthovu $kélu spasticity z primérnych 4,5
na 2,33 a frekvenci spasmd z primérnych 2,16
na 0,94. Redukce spasticity vedla k vyrazné re-
dukci bolesti (Becker et al., 1997).

Dle soucasnych poznatkd je nejlepsi efekt ITB
v redukdi spasticity dolnich koncetin u pacientt
s téZkou spasticitou klasifikovanou v GMFCS (Gross
Motor Function Classification System) IV-V (Dan
etal, 2010; Hoving et al, 2008). U¢inek na redukci
spasticity hornich koncetin byl prokazan v né-
kolika experimentech a pfipousti se, Ze mlze
byt o néco mensi nez na dolnf koncetiny (Dan
etal, 2010).

Steinbok a spoluautofi porovnavaji ucinek
[TB s SDR a potvrzujf, e na rozdil od SDR baclo-
fen podavany intratekalné pomoci programo-
vatelné pumpy vyznamné redukuje spasticitu
i na hornich koncetinach a stfedné zavaznou
a tézkou sekundarni dystonii, kterd je Iéky $patné
ovlivnitelnd. ITB je jednoznac¢né indikovan pro
déti se spastickou kvadruplegii a dystonif, kde
lé¢ba SDR méla nejhorsi vysledky (Steinbok,
2007) (tabulka 1).

Je tfeba zdUraznit, Ze pfi vybéru kandidatl
nizky veék nenf limitem. BéZné jsou indikované
deti od tif let (Albright, 2007). Zajimavosti je,
Ze pumpa byla implantovana i 18mési¢nimu
ditéti (Sivakumar et al., 2010). Rozhodujici ne-
ni velikost ani vaha dftéte. Pro subkutannf im-
plantaci se doporucuje sife podkozniho tuku

chodici (Steinbok, 2007)

pak jiz bez nakladt chirurgické péce

alespon 2cm. Pro malé déti a pacienty s tencf
vrstvou podkozniho tuku je vhodna subfascialni
implantace pdvodné prezentovana Grabbem
a Pittmanem na 27. vyro¢nim setkdni détskych
neurochirurgl v roce 1998 v Indianapolis (Grabb
and Pittman, 1998). Subfascidlni implanta¢nf
technika byla spojena se snizenym vyskytem
infekce v réné a v 10zku pumpy a zajistila opti-
malni kosmeticky vysledek u 18 déti se spasti-
citou a dystonif (Kopell et al,, 2001).

Farmakologie baclofenu

Baclofen, 4-amino-3- (4-chlorofenyl) — bu-
tanova kyselina, zesiluje efekt inhibi¢niho neu-
rotransmiteru, gamma-aminobutyrové kyseliny
(GABA). Chlorofenylové skupina ¢ini baclofen
vice lipofilnim a dostupnym pro CNS. Perordiné
podany baclofen se rychle vstrebava z gastroin-
testindlniho traktu, ale Spatné pfestupuje pres
hematoencefalickou bariéru. Je tfeba podavat
az desitky miligramt Iéku nékolikrat denné
a pfesto nemusi byt Uc¢inny u viech pacientd.
Ve vysokych davkach se navic mohou obje-
vit nezadouci ucinky, jako je ospalost, vertigo
a velmi vzacné i epileptické zéchvaty. Pfi intra-
tekdInim podanf baclofenu staci pouze mikro-
gramy a Ucinnost je nesrovnatelné vyssi. Pasobf
v povrchovych vrstvach michy, v Rexedovych
z6néch I-11, kde inhibuje uvolfiovani glutamétu.
U dystonif se predpokladé jeho Ucinek na kor-
tikalnf Urovni, potlacenim nadmérné stimulace
suplementarniho motorického a premotorické-
ho kortexu (Albright, 2007).

Baclofenovy test

Kladnd odpovéd na baclofen pfi baclofeno-
vém testu je dllezitym krokem pfi vybéru kandi-
déta kimplantaci baclofenové pumpy. Bolus ba-
clofenu je aplikovan lumbalnim katétrem. Katétr
implantuje détsky neuroanesteziolog v celkové
anestezii za sterilnich podminek na operacnim
séle. Dité je po implantaci katétru prevezeno
na neurochirurgickou jednotku intenzivni péce,
kde se po odeznéni celkové anestezie aplikuje

bolus intratekdlniho baclofenu. Inicidlni davka
je 50ug intratekalng, pfi absenci odpovédi poda-
védme dalsf den 75 ug a tfeti den 100ug. U testu
jsou pfftomni neurochirurg, neurolog, fyziotera-
peut, sestra a rodice ditéte. Monitorujf se vitaIni
funkce a pofizuje se videozdznam. Pozitivni od-
povedfje sniZzenf svalového hypertonu o 1 az 2
jednotky Ashworthovy stupnice. Maximalniho
ucinku baclofenu je dosazeno za ¢tyfi hodiny
po podani (Ward, 2001). Pacient je déle monito-
rovan do druhého dne az do UpIného odeznéni
Ucinku léku. Pritomnost alespon jednoho z ro-
dicl u testu je velmi ddleZita, protoZe sam vidf
Ucinek baclofenu. Komplikace pfi baclofenovém
testu jsou vzacné. Mlze se vyskytnout ospalost
nebo hypotonie v zavislosti na podané dévce
(Haranhali et al,, 2011).

Implantace

Baclofenovou pumpu (obrazek 1) implan-
tuje neurochirurg na opera¢nim séle v cel-
kové anestezii. Pacient je peclivé polohovan
v poloze na boku a podlozen, aby se predeslo
prolezeninam, ke kterym jsou déti s DMO na-
chylné. Skoli¢za, predchozi vykony a preferen-
ce operatéra ovliviujf vybér strany implantace.
Horizontalni koznffez je veden laterdlné v oblasti
mezogastria, vétsinou par centimetrd nad pup-
kem. Pumpa se implantuje subkutanné nebo
subfascialné. Subfascidlni implantace zamezuje
dislokaci pumpy a snizuje riziko dekubitu, ra-
na se lépe hoji a vysledek je kosmeticky lep-

Obrdzek 1. Cely implantdt baclofenové pumpy
vcetné podkozniho a intratekélniho katétru, spojek
a fixa¢nich kridélek. Pumpa Synchromed II, firmy
Medtronic
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$i. Subfascialni implantace je doporucena pro
malé déti a mensi pacienty s tenkym podkozim
(Kopell et al., 2001). Na zédech v lumbalni oblasti
je veden kratky fez paraspinalné v oblasti L3-14
a sikmo punktovén pétefni kanal a intratekdalnf
prostor pomoci Tuohyho jehly dodané v im-
planta¢nim setu (Medtronic). Pod skiaskopickou
kontrolou se zavéadi konec katétru dle moznostf
do oblasti mezi Th12 az Thé. Nékdy je nutné ka-
tétr umistit zlaminotomie, napfiklad u pacient(
po ortopedickeé stabilizaci patefe. V téchto pripa-
dech Ize také katétr implantovat z laminotomie
v krénf oblasti (Sivakumar et al., 2010). Subkutannf
¢i subfascidlni kapsa baclofenové pumpy se poté
propoji pomoci zavadéce s rdnou v lumbalni
oblasti a zavadécem se protdhne katétr. Do
subkutannf ¢i subfascialni kapsy viozime na-
plnénou baclofenovou pumpu a cely systém
pumpy a dvou katétr(i spojime. DUleZita je pec-
livd hemostéza. Antibiotika podadvéame béhem
vykonu a ponechdme nékolik dnf po operaci.
Kazi na bfise Sijeme vétsinou intradermdlnim
vstiebatelnym stehem. Po implantaci preven-
tivné kratce ponechavame v lumbaini oblasti
nad zavedenym katétrem tamponddu. Pacient
leZi alespon 3 dny v klidu. Program pumpy Ize
po implantaci spustit okamZité a nebo se zpoz-
dénim, za¢indme zvolna davkou 50ug za 24
hodin v kontinualnim infuznim modu. Davku Ize
zvysit o cca 5-20% denné. Dle stavu pacienta,
svalového hypertonu a motorické funkénosti,
pak davku dale upravujeme ambulantné, vét-
sinou v rdmci pInéni rezervoaru pumpy. U dys-
tonickych pacientd probihd titrace cilové davky,
kterd je obecné vyssi, rychleji. Pacienta propous-
time po extrakci steh? 10.-12. den dom0. Pri
propusténi dostanou rodice kontaktni informace
na nase pracovisté. V pffpadé komplikaci pumpa
vydavé dobte slysitelny alarm, napfiklad je-li v re-
zervoaru malé mnozstvi léku, pfi vybiti baterif,
¢i pokud se chod pumpy zastavi.

Dopliiovani rezervoaru pumpy
Doplnovani baclofenové pumpy se prova-
di ambulantné perkutanné sterilni technikou.
Pouzivdme origindIni plnici set (Medtronic), ob-
sahujici speciélni jehly, které neposkodi silikono-
vé septum rezervodru pumpy pfi opakovanych
punkcich (obrazek 2). Zbytky |éku z rezervoaru
odsajeme a odesleme na mikrobiologické vyset-
feni k vylouceni bakteridlni kontaminace. Do rezer-
voaru aplikujeme 20 ml intratekdlniho baclofenu
(Lioresal) o koncentraci 0,5mg/ml nebo 2mg/
ml v z&vislosti na potfebné denni davce pacienta
(obrazek 2). Po doplnéni rezervodaru je tfeba data
pumpy aktualizovat telemetricky externim progra-

movacim zafizenim (obrédzek 3). Dle vyvoje spasti-
city Ize ddvku ambulantné o 10-20% navysit.

Komplikace a nezadouci ucinky ITB
ITB je vSeobecné povazovéna za bezpecnou
lécebnou metodu. Komplikace jsou pomérné
¢asté, nicméné nebyvaji zdvazné a jsou vétsinou
dobre feditelné (Haranhali et al., 2011; Kolaski and
Logan, 2007; Stétkafova, 2008). Komplikace lécby
[TB se déli na farmakologické, chirurgické a me-
chanické komplikace systému pumpy. Haranhali
uvadiv souboru 87 pacientl lé¢enych ITB kom-
plikace ve 20-30% (Haranhali et al., 2011).
Farmakologické komplikace spojené s intrate-
kdInim podavéanim baclofenu nejsou pifilis ¢asté.
V préaci Kolaski a spoluautord jsou uvedeny typy
a pocty jednotlivych komplikaci v publikovanych
svétovych souborech (Kolaski et al., 2007).
Potencidlné zavaznymilékovymi komplikace-
mi mohou byt pfeddvkovani a syndrom z odnétf
baclofenu. V pfipadé syndromu z odnéti baclo-
fenu, ktery nefeseny mUze koncit az fatélng, je
prvni pomoci v pfednemocni¢ni fazi podani pe-
roralniho baclofenu, 20mg po Sesti hodinéch.
Coffey a tym spolupracovnikd publikoval prehled
jiz dfive hlasenych pffpadl syndromu z odnéti
baclofenu deviti nezavislych tymu a celkove deseti
pacientl (Coffey et al,, 2002). Stav osmi pacientd
se zlepsil pri substituci peroralnim baclofenem,
diazepamem ¢i dantrolenem. Ve dvou pifpadech
pacienti zemfeli. V prvnim pffpadé byla ddvo-
dem chybné naprogramovana pumpa a dopl-
nénf rezervoaru pumpy baclofenem o chybné
koncentraci s vyslednou déavkou 1440ug/den.
Ve druhém piipadé doslo k syndromu z odnétf
baclofenu po vybiti baterie pumpy a denni davce
390 ug intratekalniho baclofenu. Coffey déle pub-
likuje soubor esti novych pacientt (Coffey et al,,
2002). U dvou pacientd se stav upravil, u prvniho
po podani peroréiniho baclofenu a u druhého
pacienta po podéni peroralniho baclofenu, diaze-
pamu a intravendzniho midazolamu a propofolu.
Ctyfi pacienti v souvislosti se syndromem z odné-
ti baclofenu zemteli. Prvni zemtel po odnéti ITB
po zavedeni syringopleurdiniho zkratu pfi ddvce
967 ug/den, u druhého pacienta se vybila baterie
pumpy, denni davka nenf uvedena, u tretiho pa-
cienta doslo k prerusent katétru pfi denni davce
1200ug/den a ¢tvrty nemocny zemfel suspektné
nasledkem chyby programovani pfi doplhovani
pumpy, denni davka nebyla publikovana (Coffey et
al, 2002). Z uvedeného vyplyva, ze vétsiné téchto
komplikaci u pacientl s prevazné velmi vysokou
davkou intratekéiniho baclofenu, se dalo ziejmé
predejft zvysenou pozornosti nemocnych, osetfu-
jicich ¢ilékard. Resenf komplikaci by mélo probihat
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Obrdzek 2. Plnici set a Lioresal, obrazek z data-
baze firmy Medtronic. Publikovano se souhlasem
firmy Medtronic

o ESAL® INTRATHECAL

Obrdzek 3. Programétor baclofenové pumpy
N‘vision firmy Medtroni

na pracovisti, které ma s ITB zkusenost. Vzdy je
tfeba vyloucit malfunkci systému, coz mize byt
vyzvou i pro specializovand centra. Schapiro v roce
2011 v ¢asopisu Neurosurgery publikuje kombinaci
CGarm fluoroscopy (CF) and Garm cone beam CT
(CCBCT) (Schapiro et al,, 2011) jako jednu z moz-
nych vysetfovacich modalit.

Dalsi skupinou jsou chirurgické komplikace,
které jsou v publikovanych souborech pomeérné
Casté (Kolaski et al, 2007). Albright a spolupracov-
nici uvadi 38% komplikaci u dystonickych paci-
entl lécenych ITB (Albright et al, 2001). Vender
a spolupracovnici publikovali 40 chirurgickych
komplikaci u 116 pacientd. Komplikace v souvislos-
ti srdnou byly ¢astéjsi u detskych pacientl (46 %)
oproti dospéelym (25 %) (Vender et al.,, 2006). Mezi
chirurgické komplikace patifi i infekce v oblasti
implantatu, kterd se projevi nejcastéji mezi 2.-6.
tydnem po implantaci pumpy, horeckou a zarud-
nutim nebo otokem v jizvé nad 1GZkem pumpy ne-
bo na zédech. Plvodcem je ¢asto Staphylococcus
aureus (Albright and Ferson, 2006). Dalsi chirurgic-
ké komplikace predstavuje hematom ¢i serom,
tlakové poskozeni kidize nad pumpou a nekréza
kiize s perforaci (Stétkarova et al, 2008).

Mezi nejcastéjsi mechanické komplikace im-
plantétu patfi zalomenf katétru, trhlina v katétru,
rozpojeni katétru v misté spojd, ucpani katétru
a vycestovani katétru z intratekdlniho prostoru.
Zakladnim vysetienim je rtg snimek celého za-
fizeni (obrézek 4). Pumpa muze byt poskozena
pfi pInénf rezervodru, miZe dojit k torzi pumpy
a vybiti baterif (Stétkafové et al,, 2008). Stétkafova



Obrdzek 4. Predozadni rentgenovy snimek
implantovaného systému z databdze autorl
n

a skupina autort vypracovala podrobny prehled
na téma chirurgickych a mechanickych komplikacf
[TB. Autofi ukazuiji, ze mnozstvi komplikaci vzrista
s délkou sledovéni (Stétkarova et al, 2010).

Zaveér

Intratekalni baclofen (ITB) je ovéfenou me-
todou v |é¢heé tézké spasticity s dystonii nebo
bez dystonie u déti s détskou mozkovou obr-
nou. Redukce spasticity vede k vyrazné reduk-
Ci bolesti. ITB zlepsuje kvalitu zivota pacient(
s tézkym pohybovym postizenim a usnadniuje
pécirodicim. ITB je v rukdch poucenych a spo-
lupracujicich pacientd, rodi¢( a osetfujicich lé-
kafCi a pfi dostupnosti specializovanych center
s vyskolenymi odborniky bezpe¢nou metodou,
atoipfi pomérné vysokém vyskytu komplikaci,
které nebyvajf zavazné a jsou vétsinou dobfe
feditelné. Indikovanym détskym pacientlim je
metoda k dispozici ve FN Motol.
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