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Summary

Chiari malformation is the most common structural defect of the posterior fossa and
cerebellum, consisting of displacements of hindbrain inclination through the foramen
magnum, often associated with syringomyelia. In the most common type I of this dis-
ease, only the cerebellar tonsils are descended. Chiari type I malformation may remain
asymptomatic in early childhood, however a number of unspecific symptoms, such
as: neck pains and headaches, vertigos, balance and sight disorders, may strengthen
with age. Because of unspecificity and various exacerbation of symptoms the disease
is often misdiagnosed or undiagnosed.

We describe a case of a 3.5-year old boy with whom his mother visited a pediatri-
cian because of a chronic cough. During the examination mother of the patient
informed that all infections start with vomiting and the patient is not able to stand
up from horizontal position without turning first to the side and then to the ab-
domen. During the examination, a large head circumference was noticed (56 cm,
> 97 percentile). MRI showed elongated cerebellar tonsils descended below the
foramen magnum (left 14 mm, right 11 mm). Chiari malformation type [ with as-
sociated syringomyelia was diagnosed. The patient was reffered to neurosurgery
consultation.
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WSTEP

Malformacja Chiariego jest rzadko wystepujaca choroba
polegajaca na przemieszczeniu struktur mézgowia do kanatu
rdzeniowego przez otwér wielki, czesto z towarzyszaca syrin-
gomielig, czyli jamistoscig rdzenia kregowego. W zaleznosci
od wgtobionych czesci tyftomdzgowia wyrdznia sie typy I-IV.
Najczesciej wystepujacy typ | (ang. Chiari malformation type |
- CM-1), w ktérym przemieszczone sg jedynie migdatki m6zdz-
ku, to najtagodniejsza postac choroby. Przyczyna malformacji
Chiariego nie zostata jednoznacznie ustalona. Jest ona przed-
miotem wielu dyskusji, w ktérych wymienia sie m.in.: niedoro-
zw0j kosci potylicznej, wodogtowie, malformacje naczyniowe,
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zaburzenia budowy twarzoczaszki i kosci podstawy czaszki (1).
Zasugerowano réwniez genetyczne podtoze tego schorze-
nia (2). Z badan obserwacyjnych wiadomo, ze malformacja
Chiariego typu | moze przebiegac bezobjawowo, szczegdlnie
we wczesnym dziecinstwie, a szereg dolegliwosci, takich jak:
silne béle gtowy i szyi, zawroty gtowy, zaburzenia czucia,
dretwienie konczyn, zaburzenia rownowagi lub widzenia,
moga nasilac sie wraz z wiekiem chorego. Ze wzgledu na nie-
specyficznos¢ oraz rozny stopien nasilenia objawéw choroba
ta czesto jest Zle diagnozowana lub w ogdle nierozpoznana.
Leczenie neurochirurgiczne daje catkowite lub znaczne usta-
pienie objawéw u wiekszosci pacjentéw.
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Matka z 3,5-letnim chtopcem zgtosita sie do lekarza
z powodu przewlekajgcego sie kaszlu u dziecka. W trakcie
wnikliwego zbierania wywiadu ustalono, ze kazda, na-
wet niewielka infekcja u chtopca rozpoczyna sie wymio-
tami. Matka zauwazyta réwniez, ze chtopiec nie potrafi
wstac z pozycji lezacej bez uprzedniego przekrecenia sie
na bok, a nastepnie na brzuch. Z wywiadu wiadomo takze,
ze w okresie niemowlecym chtopiec byt rehabilitowany
z powodu wzmozonego napiecia miesniowego, w 3. m.z. nie
dzwigat gtowy, a w USG przezciemieniowym stwierdzono
obustronne poszerzenie przestrzeni podtwardéwkowych
do 4i4,6 mm.W 6. m.z. matka zrezygnowata z rehabilita-
cji. W trakcie badania przedmiotowego u chtopca uwage
zwracat duzy wymiar gtowy (56 cm, > 97. percentyla), poza
tym niewielkie odchylenia w badaniu neurologicznym, tj.:
brak umiejetnosci stania na jednej nodze dtuzej niz 3 s oraz
ograniczenie ruchomosci szyi polegajace na niemozliwosci
odchylania gtowy do tytu. Stwierdzono takze wade postawy:
bark i topatka po stronie prawej byty wyzej niz po lewej,
wciecie w talii gtebsze po stronie prawej. Nie stwierdzono
cech ogniskowego uszkodzenia OUN. Chtopca skierowano
do szpitala celem przeprowadzenia diagnostyki.

Wykonano MRI gtowy, w ktérym nie stwierdzono zmian
ogniskowych w obrebie mézgowia. Ukfad bruzd i zakretéw
mézgu byt prawidtowy. Okolica skrzyzowania wzrokowego
oraz zatoki jamiste pozostawaty bez zmian. Struktury katow
mostowo-mézdzkowych oraz przewodoéw stuchowych we-
wnetrznych byty niezmienione. Uktad komorowy prawidto-
wej szerokosci, bez ucisku ani przemieszczenia. Stwierdzono
niewielkie zgrubienia sluzéwki w zatoce klinowej. Z odchy-
leA natomiast opisano wydtuzenie migdatkéw moézdzku
orazich przemieszczenie ponizej otworu potylicznego (lewy
14 mm, prawy 11 mm) (ryc. 1), a w obrebie rdzenia kregowe-
go na poziomie C2-4 zaobserwowano dobrze odgraniczone
torbielowate ognisko wielkosci 18 x 10 mm, o intensywnosci
sygnatu ptynu mézgowo-rdzeniowego (ryc. 2). Stwierdzono
réwniez nieznaczne poszerzenie kanatu centralnego rdzenia
na poziomie C5. Poza tym rdzeh kregowy pozostawat bez
zmian ogniskowych. Szeroko$¢ kanatu kregowego, otworéw

mm

Ryc. 1. MRI glowy pacjenta z CM-I. Strzatka wskazuje prze-
mieszczone migdatki mozdzku ponizej otworu wielkiego
czaszki (linia przerywana)

miedzykregowych oraz wysokos$¢ trzonow i krazkow mie-
dzykregowych prawidtowe. Nie stwierdzono cech wzmoc-
nienia kontrastowego torbieli ani cech patologicznego
wzmochnienia struktur mézgowych. Rozpoznano malforma-
cje Chiariego typu | z towarzyszacga syringomielia. Chtopiec
zostat skierowany na konsultacje neurochirurgiczng, w wy-
niku ktérej nie wykazano wskazan do interwencji chirurgicz-
nej, zalecono kontrole badar MRI gtowy co 2 lata. W czasie
kilkuletniej obserwacji pediatrycznej u chtopca nie pojawity
sie nowe dolegliwosci ani niepokojace objawy, w badaniach
obrazowych nie stwierdzano progresji choroby.

DYSKUSJA

Opisywany przypadek jest dobrym przyktadem ilustruja-
cym trudnos¢ diagnostyczna malformacji Chiariego typu | na
podstawie jedynie przedmiotowego badania klinicznego,
co potwierdzaja doniesienia literaturowe (3, 4). Kluczowym
elementem diagnostyki sg badania radiologiczne, w szcze-
g6lnosci magnetyczny rezonans jadrowy. Objawy malformacji
Chiariego typu | s3 na 0g6t mato specyficzne i moga by¢ skut-
kiem szeregu innych zaburzen. Dla przyktadu, Genitori i wsp.
opisali 53 przypadki anomalii zwigzanych z CM-1 wéréd dzieci
i mtodziezy (1). W 50,1% przypadkéw choroba przebiegata
bezobjawowo (grupa I), pozostate dwie grupy podzielono na
pacjentéw z uciskiem pnia mézgu (30,2%, grupa Il) oraz z sy-
ringomielig (18,9%, grupa lll), ktéra czesto towarzyszy CM-I.
W grupie Il najczestszymi objawami byty: bdle szyi (43,8%),
zawroty gtowy (31,3%), béle gtowy (31,3%), dretwienie, mro-
wienie kofczyn (25%) oraz trudnosci w przetykaniu (18,8%).
W grupie lll: dretwienie, mrowienie koriczyn (50%), zaburzenia
czucia (40%), bdle szyi (40%), zawroty gtowy (40%) oraz sko-
lioza (30%). Na podstawie przedstawionych przez autoréw
danych mozna réwniez zauwazy¢, ze najliczniejsza grupa bez
objawoéw choroby sg dzieci w wieku 0-2 lata (44,4%), a naj-
wiecej pacjentéw z objawami wystepowato w grupach wie-
kowych 11-15 lat oraz powyzej 15 lat (odpowiednio po 23%).
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Ryc. 2. MRI gtowy pacjenta z CM-I. Strzatka zaznaczono jame
rdzenia kregowego
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Pacjentéw z grup z objawowym przebiegiem choroby pod-
dano mato inwazyjnemu leczeniu chirurgicznemu, polega-
jagcemu na czes$ciowym usunieciu tuku C1 bez otwierania
opon mézgowo-rdzeniowych, co poskutkowato ustapieniem
objawéw w 97,2% przypadkéw przy jednoczesnym krotkim
czasie hospitalizacji.

Najnowsza praca przeglagdowa Zhao i wsp. zawiera sys-
tematyczny przeglad efektywnosci leczenia CM-| wsréd
1212 przypadkéw opisanych w dotychczasowej literatu-
rze (5). Zabiegi podzielono na nastepujace kategorie: gru-
pa | - tylko dekompresja kostna bez plastyki opony twardej,
grupa Il - dekompresja kostna z plastyka opony twardej,
grupa lll - dekompresja kostna z resekcjg migdatkéw mézdz-
kowych oraz grupa IV — drenaz jam syringomielicznych
z zatozeniem koncéwki zastawki do jamy otrzewnowej lub
optucnowej albo do przestrzeni podpajeczynéwkowej.
Okazuje sig, ze najlepsze efekty leczenia osiggnieto w gru-
pach Ili lll (odpowiednio 82,2 86,10%, p < 0,05). W grupie
IV zaobserwowano statystycznie istotny poziom kumulacji

objawoéw klinicznych (30,49%, p < 0,05). Natomiast wsrod
pacjentéw z syringomielig najlepszy postep zaobserwowa-
no w grupie Ill (96,08%). Wydaje sie zatem, Zze sposoby ope-
racyjnego leczenia CM-I sg dobrze opracowane i przynosza
dobre lub bardzo dobre rezultaty. Opisywane przypadki
powiktan pooperacyjnych, takie jak nadnamiotowy oraz
podnamiotowy wodniak podtwardéwkowy z towarzysza-
cym wodogtowiem, wystepuja niezmiernie rzadko (6).
Wodwczas rozwigzaniem jest leczenie indywidualne w opar-
ciu o dominujace uszkodzenia symptomatyczne i krytyczny
wybér strategii neurochirurgicznej.

PODSUMOWANIE

Rozpoznawanie CM-| jest przyktadem, ze wnikliwie prze-
prowadzony wywiad oraz badanie przedmiotowe sa najwaz-
niejszymi elementami diagnostyki. Obecnie duza dostepnos¢
badan obrazowych, kluczowych w rozpoznaniu CM-I, pozwala
na wczesne zdiagnozowanie choroby oraz zaplanowanie
dalszego postepowania.
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