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Tethered (spinal) cord syndrome (TCS, syndrom ,fixované” michy) je definovan zhorsenim misnich funkci z pfedchoziho fyzio-
logického ¢i stabilizovaného patologického stavu. Charakteristickym pfiznakem je rozvoj nebo obnoveni progrese paraparézy
dolnich koncetin a svéracl. Syndrom vznika zasahem do pfirozeného riistu patefe nékolika moznymi mechanizmy. Nejéastéjsi
pficinou vzniku TCS byvaiji roz§tépové vady zasahujici spinalni neurotel (spina bifida aperta), traumata v obdobi rlistu, vzacnéji
zanéty, nadory a dalsi. Micha je v kritické dobé riistu nefyziologicky fixovana k patefi a protahovana, s naslednou ischemizaci
v povodi misnich cév. Syndrom je potieba véas diagnostikovat, aby bylo mozné zapoc¢aty patologicky proces odvratit, anebo
alespon zastavit. Lécba je vzdy chirurgickd, uvolnénim michy. Autofi demonstruji syndrom na étyfech pfipadech s riznym
typem onemocnéni u nemocnych, chirurgicky Ié¢enych na Neurochirurgické klinice v Praze-StreSovicich, na Oddéleni détské
neurochirurgie v Praze-Motole a na Neurochirurgickém oddéleni Masarykovy nemocnice v Usti nad Labem.

Klicova slova: tethered cord syndrom, roz§tépové vady, progredujici paraparéza.

Uvod

Prvni zprdvy o nemocnych s naristajicimi
neurologickymi pfiznaky, odpovidajicimi syn-
dromu, pochdzeji z 50. a 60. let 20. stoleti. Jde
0 pfipady chirurgicky Ié&enych nemocnych,
u kterych byl v durélnim vaku nalezen zesileny
pruh vaziva na misto filum terminale. Filum
terminale je za fyziologického stavu vazivové
vlakno, spojujici vrchol miSniho konusu (conus
medullaris) se vzdalenym sakralnim koncem
durélniho vaku, vdzaného ke kfizové kosti. Autofi
povazovali zesilené filum (¢asto zkracené, nékdy
pozménéné v lipom), za pficinu nepfirozené, pfi-
i§ pevné fixace michy a protali je (7, 20). Jackson
a dalsi (12) si povsimli podobné naristajici neu-
rologické kliniky u déti a adolescentd v obdobi
ristu, ktefi byli v pfedchorobi diagnostikovani
nebo chirurgicky léeni pro rozStépovou vadu
lumbosakralni patefe (napf. meningomyelokélu).
Za autora pojmu ,tethered cord syndrome* (TCS)
anglosaské literatury je nejspiSe povazovan Hoff-
man a spolupracovnici (9). Autofi termin uZili pro
pfipad nemocného s néalezem zesileného filum
terminale, ackoli kliCové sloveso ,to tether” (pfi-
vazat néco k nééemu — pi'.: koné ke kllu, angl.) se
objevuje jiz v pfedchazejicich ¢lancich (12, 20).
Od té doby vyznamné pokrocily diagnostické
moznosti. Pfibylo mnoho klinickych studii, zaby-
vajicich se riznymi parametry natahované michy
s moznostmi jeji 1éCby, tj. radiologické, sonogra-
fické, elektrofyziologické a technicko-chirurgické
prace (1, 4, 11). V Ceské literatufe publikovali
prvni praci Bene$ a Bene$ v r. 1986 (2) a zavedli
pojem ,syndrom fixované michy“. Byly pouzity
i jiné Ceské nazvy, napf. ,syndrom zakotvené
michy", ale pfesto se v naSem pisemnictvi ¢lanky
o0 TCS objevuji jen zfidka (10, 12, 15). Domniva-
me se, Ze si téma svou zavaznosti zaslouzi vétsi
pozornost, a proto bychom jej chtéli pfipomenout
demonstraci étyf pfipadl nemocnych s rlznymi
pfi€inami syndromu.
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Materidl a metodika
Kazuistika ¢. 1

Divka, 12 let. Po narozeni zjiSténa lipomenin-
gomyelokéla, odoperovana v 10. mésici (po skon-
¢eni kojeni). V Sesti letech nemocna podstoupila
apendektomii. V deviti letech byla odoperovana
pro oboustranny pes equinovarus. Po roce nové
zhor$eni ndlezu na LDK s pes equinovarus, vznik
pes planus vpravo. V péti letech pyelonefritida, bez
dal$ich uroinfekci az do pfijeti. Vzdy polakizurie,
zadrzovaci postoje, obasné pomo&ovani. Pfelo-
Zena na neurochirurgickou kliniku z urologického
oddéleni, kam byla pfijata pro bolesti v pravém
bedru a uroinfekci. Zde také byla zjiSténa hypopla-
zie pravé ledviny se snizenim globaini funkce a in-
kontinence pro neurogenni méchyf s ob&asnym
reziduem pfi mikci. MR ukazuje fixovanou michu
s kénusem ve vy$i obratle L 3/4 (obrézek 1). Ope-
rovana uvolnénim michy ze srustl. Neurologicky
nélez se béhem osmi let neméni.

Kazuistika ¢. 2

Chlapec, 4 roky. Prenatdini ultrasonografické
vySetfeni nezachytilo rozstép patefe. Normalni
porod. Po porodu hmatny tumor v lumbosakraini
oblasti, MR provedené v Sesti tydnech ukazuje
lipom konu a lumbosakralni krajiny (obrazek
2). Chlapec chirurgicky o3etfen resekci lipomu,
uvolnénim a restauraci mi$nich obald. Po zakroku
stabilizovany nélez s mirnou spasticitou dolnich
konCetin a ob&asnym pomoc&ovanim. S odstupem
4 let rozvoj sfinkterovych obtizi béhem nékolika
mésicy, polakizurie. Postupujici spasticky nalez
ved! k daldi operaci s uvolnénim srlstl michy
a mi$nich oball. Klinicky nélez se béhem 9 let
nadéle neméni.

Kazuistika ¢. 3

Sestimasiéni divka. Prenatdini ultrasonogra-
fické vySetfeni neprovedeno. Norméalni porod. Po
porodu nélez kruhovitého ochlupeni s pistélovitym
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vtazenim k{ize v lumbosakraini krajiné, komunika-
ce v pistéli graficky (fistulografie) neprokazéna.
Déle hmatny defekt poslednich 4 Iumbalnich
obloukt, PMG, PMCT prokazuje diastematomyelii
(obrazek 3). Béhem péti mésicl postupné rozvoj
neurologické symptomatologie — monoparézy
pravé dolni koncetiny. Poté nemocna chirurgicky
odetfena — odstranénim kosténé spiky na drovni

Obrazek 1. Sagitalni T2 vazena MR lumbo-
sakralni patere. MiSni konus ve vysi L 3/ 4.
Kazuistika ¢. 1. Divka, 12 let. Stp. operaci
lipomeningomyelokély v 10. mésici. S odstu-
pem 11 let se zhorsuje inkontinence.
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tfetiho bederniho obratle, rozdélujici miSni obaly
i michu (diastematomyele typ 1). Micha konila
v sakrdlnim kanalu, po uvolnéni se neposunula,
ale zvysily se jeji exkurze. Béhem pdl roku po
vykonu postupné ustupuje monoparéza PDK, bé-
hem adolescence znovu postupny kolisavy rozvoj
paraparézy s kolisavym pribéhem, kterd se ale
spontdnné anebo po rehabilitaci vzdy upravuje.
S odstupem fficeti let od vykonu schopna chlize
s lehkou rezidualni paraparézou a normaini funkef
svéra¢l. Kontrolni soucasné MR vySetfeni ukazuje
poresekéni dutinu ve vysi L3, ktera se neprojevuje
expanzivné (obrazek 4).

Kazuistika ¢. 4

Zena, 51 let. Prenataini ultrasonografické vy-
Setfeni neprovedeno, normalni porod, po porodu
nalez drobné dermoidni pitéle v LS oblasti, ko-

Obrazek 2. Sagitalni T1 vazena MR lumbo-
sakralni patefe. Stp. odstranéni ¢asti lipomu
a rekonstrukci misnich oball pred 4 lety.
Rezidualni zbytek lipomu, micha fixovana
v misté rozStépové vady - S1, S2 segmentu.
Kazuistika €. 2. Rozvoj sfinkterovych obtizi
béhem mésicl. Postupujici spasticky nalez
na dolnich koncetinach.

Obrazek 3. PMCT axialni fez ve vySi L1
segmentu patefe. Diastematomyelie typ |,
micha oddélena kosténou spikou.
Kazuistika &. 3. Sestimésiéni divka. Mono-
paréza pravé dolni koncetiny.

munikace v pistéli neprokazovana, pistél odetfena
chirurgicky — kozni plastikou. Nadale bez obtizi,
ve 29 letech porodila dceru, které byla ve véku
12 let prokézana a chirurgicky oSetfena Chiariho
malformace |. stupné. Matka po porodu bez obtizi,
zpétné udavéa ob&asné, velmi zfidkavé pomoco-
vani, které nelécila. Ve véku 43 let se u nemocné
rozvinul oboustranny iritaéni kofenovy syndrom St
a mirné se zvysila frekvence pomocovani. Prove-
dené CT ukazuje relativni lateralni oboustrannou
stendzu patefniho kanalu ve vysi segmentu L5S1.
MR neprovedeno. Chirurgicky oSetfena revizi
a uvolnénim patefniho kanélu s negativnim néle-
zem epidurélné. Poté bez vétsich obtizi, Cetnost
pomoc&ovani se opét ustdlila na droven pfed chi-
rurgickym vykonem. S odstupem 8 let od vykonu
(v 51 letech) se u nemocné opét zvySuje frekvence
pomoc&ovani, objevuii se iritaéni a senzitivni zani-
kové pfiznaky v dermatomech S1-3. MR ukazuje
zesilené filum terminale, intenzitou signdlu v T2
a tvarem odpovidajici lipomu (obrazek 5). Misni
konus ve vySi S1 segmentu. Nemocné oSetfena
chirurgickou revizi intraduralné, ¢ésteénou resekci
lipomu, pfetétim filum terminale a uvolnénim
michy. Po vykonu se neurologicky nélez b&hem
jednoho roku nezhorSuje.

Obrazek 4. Sagitalni T2 vazena MR lumbosak-
ralni patere. Diastematomyelie, stp. odstranéni
kosténé spiky a rekonstrukci mi$nich oball
pred 30 lety. Poresekéni dutina bez expan-
zivnich projevii. Kazuistika ¢. 3. Zena, 30 let,
stejna nemocna, jako na obr. 3. Lehka rezidualni
paraparéza, chodici nemocna.
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Diskuze

Béhem obdobi ristu patefe dochazi k fyziolo-
gickému nepoméru mezi rozvojem tkané neuroek-
todermélniho plvodu (micha) a mezoderméalniho
plivodu (mini obaly, kosténé, chrupavéité a va-
zivové struktury patefe). Vétsi narlist objemu (4.
i kraniokaudaini délky) pétefe a mensi narlist mi-
chy vede mj. k fyziologickému vzdalovani sakraini-
ho konce michy (conus medullaris) od sakralniho
konce patefniho kandlu (apex canalis sacralis),
k prodlouzeni nitropétefniho pribéhu mi8nich
kofen( a jejich sklonéni do charakteristické forma-
ce, ktera pfipomind korisky ohon (cauda equina).
U zdravého dospélého jedince je vysledné ulozeni
mi8niho kénusu (midni segmenty S4,5) v drovni
horni lumbalni patefe (mezi L1 a L2 segmenty
pétefe, obratly). Midni segmenty jsou fyziologic-
ky kotveny ke svému pevnému obalu, spindini
tvrdé plené, parem vaz( (ligamenta denticulata),
odstupujicimi laterainé od michy, a neparovym
vazem (filum terminale), odstupujicim sakréiné od
mi8niho kénusu v pomysiné ose koriského ohonu.
Patologicky d&j béhem embryonalniho vyvoje pa-
tefe (napf. vrozena roz8tépova vada) nebo béhem
détstvi a adolescence (napf. miSni trauma, suba-
rachnoidalni krvaceni, infekce, neoplazma s na-
sledkem srlist()) m0ze zplsobit rozsahlejsi adhezi
mi$nich segmentd k obratlovym. Adheze nedovoli
anebo omezi hladky ,rstovy posun obratlli po
mie“, zejména v dobé akcelerace ristu. Naopak
fixuje kaudalni segmenty michy k odsunuijici se

Obrazek 5. Sagitalni T1 vazena MR lumbosa-
kralni patere. Stp. dekompresi patefniho kanalu
ve vySi L5/S1 s negativnim nalezem vyhiezu
meziobratlové ploténky pred 8 lety. MiSni konus
ve vy8i S1. Kazuistika ¢. 4. Zena 51 let. Postu-
pujici sfinkterové poruchy, iritacni a senzitivni
zanikové pfiznaky v dermatomech S1-3.
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kfizové kosti a micha se tak kriticky protahuje. Po
vy€erpéani kompenza¢nich moznosti elasticity mis-
nich cév dochdzi k jejich konstrikcim a pokozeni,
s nasledkem ischemizace v odpovidajicim povodi.
Vznik4 pestra miSni symptomatologie, které vétsi-
nou dominuje motoricka a sfinkterova léze. Yama-
da a spolupracovnici (13) v experimentdini studii
na kockach prokazali snizeni metabolizmu (redox
pomér cytochromu o, 0.®) v natahované mise. Po
chirurgickém uvolnéni tahu doSlo k Easte¢né nebo
UpIné Upravé stavu, vysledky byly potvrzeny elek-
trofyziologicky a klinicky.

TCS postihuje nejcastéji déti v obdobi jed-
noho az dvou let, druhy vrchol je mezi 10. a 20.
rokem, vzacnéji se objevuji nemocni s rozvojem
piiznakt v dospélosti (13, 14). Pfiznaky onemoc-
néni zasahuiji do riznych obor( mediciny, proto
i péCe o nemocného musi byt interdisciplinarni.
Vidy jsou pfitomné neurologické pfiznaky, od
lumbalgie, kofenovych bolesti, pfes poruchy
reflext a vypady kofenovych funkei (kazuistiky
1 a 4), aZ k centralnim, pyramidovym pfiznakdim,
postupujici svalové atrofii aj. (kazuistiky 2 a 3).
Urologické pfiznaky Casto nastupuiji jako prvni,
nékdy s neurologickymi jako jediné (kazuistiky 1, 2
a 4). Ortopedické pfiznaky se projevuiji deformita-
mi kongetin a (napf. pes valgus aj.) a patefe. Patef
miZe byt postizena nejen rozstépovou dysmorfo-
genezi, ale také idiopatickou skolidzou, svaly miize
postihnout spasticka torticollis aj. (13, kazuistiky 1
a 3). Kozni pfiznaky mohou byt pfitomny v pes-
tré Skale, od charakteristického abnormélniho
ochlupeni v lumbosakralni krajiné (tzv. Faunovo
znameni) po t&8zké trofické zmény, na které Casto
nasedaji gangrény a jiné komplikace, které mohou
vést az k amputaci (14, kazuistiky 1-4).

UrCujicim faktorem pro diagnézu TCS neni
nutnd pfitomnost vSech pfiznakd, pfipadné absen-
ce nékterého z nich. Rozhodujici je zména dyna-
miky poruch. Onemocnéni se mlize manifestovat
zplného zdravi, anebo opétovné akcelerovat dfive
vzniklou t&Zkou poruchu, podminénou napfiklad
vrozenou vadou. Nemocné s miSnim postizenim
ve stabilizovaném klinickém stavu je proto tfeba
dlouhodobé sledovat a pfi zhorSovani veas
indikovat operaéni 1é€bu. Onemocnéni nemusi
postihovat pouze lumbosakrélni oblast a kénus
michy, zejména po uraze. TCS se vzécnéji mani-
festuje i v hrudnich ¢i krénich, vyjime&né i cerviko-
kranidlnich oddilech péatefe, tj. michy, mozkového
kmene (3, 5).

Malpozici miSniho kénusu lze graficky ne-
pfimo (perimyelograficky) nebo pfimo (perimyelo
CT, MR) dobfe prokazat (16, 20). Narusenim
,hladkého posunu“ patefe vici miSe nelze ale
vysvétlit rozvoj TCS u piipad(, kdy je mi$ni kénus
ulozen ve spravné vysi, tedy L1/2. MR u takovych
nemocnych odhali vétSinou zesileni nebo lipoma-
tézni pfeménu filum terminale. Za klinické projevy
je zde pravdépodobné odpovédné pouhé omezeni
fyziologické exkurze michy v patefnim kandlu
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béhem flexe a extenze patefe (17). Samotny
graficky nélez zesileného filum terminale naopak
jeSté nemusi znamenat klinické projevy fixace
michy, nékteré sestavy uvadéji priblizné stejné
pocty klinicky se projevuijicich a klinicky némych
radiologickych nélez(i zesileného termindiniho
vazu (16).

Lécba onemocnéni je chirurgickd, konzer-
vativni 1é¢ba je podpurné (aplikace Baclofenu).
Druh pouzité intervence musi respektovat
etiologii syndromu (myelokéla, lipom aj.) Na-
Casovani a volba vykonu zdlezi hlavné na tizi
a charakteru symptomd a také na individualnim
stavu nemocného. V pfipadé nadort jde o co
nejvétsi radikalitu vykonu, pfi maximaini mozné
Setrnosti k mi§nim strukturdm. Doporuuje se
pfedoperaéni  cystometrografické  vySetfeni,
nékteré prace hodnoti zmény SEP, jiné sestavy
zpracovavaji vysledky za pouZiti sofistikovanych
pomicek — laser, ultrazvukovy aspirator (17).
V pfipadé filariho lipomu se provédi jeho pfe-
téti, discize termindiniho vazu je rovnéz relativni
indikaci u posttraumatického (i pozanétlivého)
TCS, kde je obtizné urcit pfesnou lokalizaci adhe-
ze. V pifipadé transverzaini mi$ni 1éze Ize michu
pfetnout v misté gliézy a proximalni pahyl uvolnit
stizeni. Obvykle je chirurgicky nemozné uvolnit
michu definitivné, zejména u rostouciho ditéte
po operaci meningomyelokély. Problém tzv. ,re-
tethering” fenoménu se zabyva mnoho praci (6,
8, 11, 17). Zejména u déti operovanych v raném

Literatura

véku Ize oCekdvat dalsi zhoreni v obdobi ado-
lescence pfi akceleraci rlstu. Chirurgicky zasah
je nutné Casto dvakrat az Ctyfikrat opakovat, a to
i pfes stale se rozvijejici techniky restaurace
narudenych miSnich obald (11). Podstatné je,
uvédomit si, Ze chirurg nemlze byt schopen
odstranit veSkeré obtize vzniklé primarni vy-
vojovou poruchou. Lécba sméfuje k zastaveni,
nebo odvréceni druhotné vznikiého zhorSovéni
stavu, zplsobeného omezenim fyziologické
mobility michy.

Zaveéry

1. Tethered cord syndrom je onemocnéni cha-
rakterizované akceleraci obtizi, nikoli jejich
pfitomnosti.

2. Projevuje se zhorenim poruchy miSnich
funkef pfi zakladnim onemocnéni (roz$tépova
vada, lipom, trauma).

3. Nemocné s rozdtépovou vadou je potfeba
sledovat nejméné do ukonceni obdobi ristu.
Pfi postupném rozvoji miSnich poruch je po-
tfeba provést MR a v€as indikovat chirurgické
feSeni. Obdobné postupujeme u adolescentl
nebo dospélych s traumatem, subarach-
noidalnim mi$nim krvacenim, zanétem aj.)
v anamnéze, kde postupné progreduje mi$ni
nélez.

4. Moznost chirurgicky ovlivnit  primarni
poruchu je omezena, operace se provadi
k odvréceni nebo zastaveni nové progrese
onemocnéni.

1. Beek FJA, de Vries LS, Gerards LJ, Mali WPTM. Sonographic determination of the position of the conus medulla-
ris in premature and term infants. Neuroradiol 1996; (Suppl 38): 174-177.

2. Bene$ V ml, Benes$ V st. Syndrom fixované michy — tethered cord syndrome. Cs. Pediat 1986; 41: 608—611.

3. Berrington NR. Posttraumatic spinal cord tethering. Case Report. J Neurosurg 1993; 78: 120—121.

4. Boor R, Schwarz M, Reitter B, Voth D. Tethered cord after spina bifida aperta: a longitudinal study of somatosen-
sory evoked potentials. Child‘s Nerv Syst 1993; 9: 328—330.

5. Bruce DA. Typical and atypical forms of the tethered spine syndrome. In: Holtzmann RNN, Stein BM. The Tethered

Spinal Cord. Thieme-Stratton. New York 1985: 121-124.

6. Chapman PH, Frim DM. Symptomatic syringomyelia following surgery to treat retethering of lipomyelomeningoce-

les. J Neurosurg 1995: 752-755.

7. Garceau GJ. The filum terminale syndrome (The cord traction syndrome). J Bone Joint Surg 1953; 35A:711-716.
8. Herman JM, McLone DG, Storrs BB, a kol. Analysis of 153 patients with myelomeningocele or spinal lipoma reope-
rated upon for a tethered cord. Presentation, management and outcome. Pediatr Neurosurg 1993; 19: 243-249.

9. Hoffman HJ, Hendrick EB, Humphreys RP. The tethered spinal cord: its protean manifestations, diagnosis and sur-

gical correction. Childs Brain 1976; 2: 145-155.

10. Horn F, a kol. Diastematomyélia a syndrom priputanej miechy. Kazuistika. Rozhl Chir 2001; 80/5: 242—245.

11. Inoue HK, Kobayashi S, Ohbayashi K, Kohga H, Nakamura M: Treatment and prevention of tethered and retethe-
red spinal cord using a Gore-Tex surgical membrane. J Neurosurg 1994; 80: 689-693.

12. Jackson IJ, Thompson IM, Hooks CA, a kol. Urinary incontinence in myelomeningoceles due to a tethered spinal
cord and its surgical treatment. Surg Gynecol Obstet 1956; 103: 618—624.

13. Keim HA, Greene AF. Diastematomyelia and scoliosis. J Bone Joint Surg (Am. 1973; 55A: 1425-1435.

14. Lapras CL, Patet J, Huppert J, Bret P, Mottolese C. The tethered cord syndrome (Experience of 58 cases). J Pe-

diatric Neurosciences 1985; 1: 39-49.

15. Nahlovsky J, Jakubec J, Némedek S, Zizka J. Lipomy patefniho kanalu. 9.postgradualni kurz v neurochirurgii

Hradec Kralové 2002; sbornik abstrakt: 43—44.

16. Okumura R, Minami S, Asato R, Konishi J. Fatty filum terminale: Magnetic resonance imaging. J Comput Assist

Tomogr 1990; 4: 571-573.

17. Skandar BJ, et al. Congenital tethered spinal cord syndrome in adults. J Neurosurg 1998; 88: 958—964.

18. Tichy J, Seidl Z, Obenberger J. Tethered spine cord. Second Conference of the Czech Neuroscience Society with
internal participation. Theoretical and Clinical Aspects of Nuerosciences. Praha 1996; sbornik abstrakt: 40—41.

19. Yamada S, Zinke DE, Sanders D. Pathophysiology of ,tethered cord syndrome*. J Neurosurg 1981; 54: 494—-503.
20. Yashion D, Beatty RA. Tethering of the conus medullaris within the sacrum. J Neurol Neurosurg Psychiat 1966;

29: 244-250.

21. Van Leeuwen R, et al. Surgery in adults with tethered cord syndrome: outcome study with independent clinical

review. J Neurosurg (spine 2) 2001; 94: 205-209.

/ www.neurologiepropraxi.cz

SDELENI Z PRAXE

a1



