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VROZENE VYVOJOVE
VADY CNS

ODCHYLKY RUSTU A DIFERENCIACE STRUKTUR CNS
Vznik v prenatalnim obdobi genetickymi nebo exogennimi viivy
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VVV CNS

V Casnych obdobich ontogeneze - zavazné strukturalni

deformity CNS

» V pozdéjsich obdobich - postizena migrace a
proliferace neuroblastu mozkové kury

« Aplasie- uplné chybéeni casti mozku

» Dysplasie- CasteCna strukturalni porucha

LIV 4

» Dystopie, heterotopie- jemnéjsi Iéze ( poruchy migrace

* 3% novorozencu
 75% umrti ve fetalnim obdobi
 40% umrti béhem I. roku zivota
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ONTOGENEZE CNS

2. tyden — vytvorena neuralni plotenka
24 .-26. den gestace- predni mozek
( prosencefalon), stredni mozek

( mezencefalon),zadni mozek (rombencefalon)

-

5.tyden — prosencefalon —telencefalon
mozkovych hsf) , diencefalon(ocni vacky)
rombencefalon- Varoliv most, mozecek,
prodlouzena micha




T22. CEREBRUM, MOZEK; embryo, pohled zprava.
(Stadium tH mozkovych vadkh.)y

723, CEREERUM, MOZEK; embryo dlouhé 10,2 mm, pohled zprava.
: (Podle prostorové trukee.)
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725. CEREBRUM, MOZEK; embryo dlouhé 13,6 mm, pohled zprava. (Podle rekonstrukce.)

Sinélnikov, Atlas anatomie ¢lovéka, Avicenum 1970, str. 14-21,0br. 722-729
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727. CERERRUM, MOZEK; embryo dlouhé 50 mm, pohled zprava.
(Rekonstrukee.)
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OGENEZE- POKRACOVAN
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728. CEREBRUM, MOZEK; embryo dlouhé 13 em, pohled zprava. 729, MOZEK DOSPELEHO ELOVEKA, PRAVA POLOVINA; pohled z medidlai strany (3/4).

Sin%lnikov, Atlas anatomie ¢lovéka, Avicenum 1970, str. 14-21,0br. 722-72



ONTOGENEZE-
POKRACOVAN

8.-16.tyden - neuroglialni proliferace
10-20. tyden — migrace neuronu

Od 24. tydne — neuronalni organizace
Od 25. tydne pocCatek myelinizace




PORUCHY NEURULACE -
VYTVARENI A UZAVIiRANi
NERVOVE TRUBICE

* Anencefalie — chybi mozkové hsf, zustava
mozkovy kmen a malformovany diencefalon, ,
neslucitelné se zivotem

* Meningomyelokéla — chybi uzaver obratlovych
oblouku v zadni stfedni Care.

Prolaps mening — meningokéla
Prolaps mening a misni tkane- meningomyelokeéla




MENINGOMYELOKELA

* 95% v LS oblasti

« Skoliosa, kyfotické zmény patere

» Deformity DKK- pes equinovarus, calcaneovalgus

» Chaba paraparesa DKK, az plegie

* Inkontinence moci a stolice

« Sdruzeno s Chiari malformaci, syringomyelii,
heterotopii, schisencefalii apod

« Hydrocefalus

« Casna operace
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Seidl Zdenék, Diagnosticka radiologie, Grada,2014, ISBN978-80-247-4546-6, obr1.1.7e, str.27




PORUCHY NEURULACE-
POKRACOVANI

Chiari malformace — prolaps mozecku pres
foramen magnum. Typ 1,111

(bolest hlavy, zavrate, opistotonus, torticollis)
Holoprosencefalie — neoddelené hemisfery a
thalamy , chybi IH ryha ( PMR epilepsie,
rigidita, hydrocefalus )
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CHIARIHO MALFORMACE

str2ba

6, obr1.1.7a,

k, Diagnosticka radiologie, Grada,2014, ISBN978-80-247-4546
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HOLOPROZENGEFALIE

Seidl Zdenék, Diagnosticka radiologie, Grada,2014, ISBN978-80-247-4546-6, obr1.1.5a, str.22



Seidl Zdenék, Diagnosticka radiologie, Grada,2014, ISBN978-80-247-4546-6, obr1.1.8f,str.31




MALFORMACE
KORTIKALNIHO VYVOJE 4

e 2.-5. gestacni mesic

« Porucha vytvareni neuronu
- poruchy neuronalni a glialni proliferace( mikrocefalie,

makrocefalie, hemimegalencefalie)

* Neuroblasty nedosahnou mista svého urcCeni - poruchy
neuronalni migrace
(heterotopie, lissencefalie)

» Poruchy organizace neuron. sité ( fokalni kortikalni
dysplasie, polymikrogyrie)

« Schisencefalie- zvl. forma mozkovych malformaci-
nejednotna etiologie- vSechny vySe uvedené




PORUCHY neuronalni
a glialni proliferace

Megalencefalie- zvetSeni Casti nebo celé hsf
nebo i vetSich ¢asti mozku ( neurodegener., metab,
onemocnéni, geneticke syndromy-TS apod,

klinicky PMR, epilepsie, hemiparesa....)

Primarni mikrocefalie- izolované nebo syndromic
chrom. aberace apod
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PORUCHY NEURONALNI
MIGRACE

 Periventrikularni nebo subkortikalni heterotopie- uzliky
Sedé hmoty prominujici do postrannich komor( EP,
PMR)

 Lisencefalie- vyhlazena gyrifikace ( agyrie), ztlustélé
gyry (pachygyrie), desorganizace kury

« Polymikrogyrie- zmnozené gyry, drobnejsi, narusené
korové vrstvy ( EP, PMR, spasticita)
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Seidl Zdenék, Diagnosticka radiologie, Grada,2014, ISBN978-80-247-4546-6, obr1.1.3f, str.17




AGENESE CORPUS CALLOSUM
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Seidl Zdenék, Diagnosticka radiologie, Grada,2014, ISBN978-80-247-4546-6, obr1.1.2¢, str13
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LISSENCEFALIE
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Seidl Zdenék, Diagnosticka radiologie, Grada,2014, ISBN978-80-247-4546-6, obr1.1.4b,$tr. 19
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—FOKALNI KORTIKALNI
DYSPLASIE -typ LI

Dle histologie : Typ | : abnormni migrace,

neurony maji pomerne norm vzhled ,
nejCasteji T lalok

Typ Il :abnormni balonove bunky, nejcasteji
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SGHIZENGEFALIE

Seidl Zdenék, Diagnosticka radiologie, Grada,2014, ISBN978-80-247-4546-6, obr1.1.6¢, str.24




Kraniostenosy

sutura coronalis

sutura sphenofrontalis
sutura sphenosquamosa

sutura frontozygomatica
sutura sphenozygomatica

sutura nasomaxillaris
sutura lacrimomaxillaris
sutura squamosa

 srostlé svy
simplexni — srostly 1 Sev- nejbéznégjSi
komplexni- srust vice Svu

syndromove, geneticky vazane
sutura tem porozygomatica

sutura lambdoidea
sutura parietomastoidea
porus acusticus ext.

sutura occipitomastoidea

« Skafocefalie- pfed€asny srust sagitalniho Svu
* Brachycefalie — srust koronarniho svu
» trigonocefalie- srust metopického Svu
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NevSimalova S. , Détska neurologie, Galén 2021, ISBN 978-80-7492-557-3, str 86, obr.2.4.-10
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— MUENKE SYNDROM-
BRACHYCEFALIE




TRIGONOCGEFALIE




