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Chiariho malformace

Viyvoj padi milovymi skoky. Pfed 10 lety
jsme na strankach tohoto ¢asopisu bojovali
za upusténi od matouciho nazvu , Arnold-
Chiariho” malformace pro do té doby v ces-
tiné témér nepublikované téma bazichon-
drokranidlnich kolizi v zadni jamé. Dnes neni
vzacnosti ¢ist publikaci z pera mladych ces-
kych autor(, kterd se zabyva pravé vysledky
chirurgické lé¢by nemocnych s Chiariho mal-
formacdi I. typu (CMI). Pfed 10 lety, béhem
mé staze na neurochirurgickém oddéleni ne-
mocnice v New York Science Center, mi pro-
fesor Thomas H. Milhorat kreslil na tabuli,
jak Sirokd musf dle néj byt dekomprese nad
zadni jamou, aby klinické symptomy prova-
zejici CMI nendvratné odeznély. Dnes jsme
svédky sehrané prace tymu specialistd v ty-
picky americky velkoryse pojatém Chiari
Institute, ktery byl zaloZen stejnym panem
profesorem v roce 2001 v Jewish Medical
Center v longislandském New Hydeparku.
Zatimco se kolegové z Polska jesté v roce
1997 zdrahali uvérit, ze je za 5 let mozné
v Cesku nalézt a dokonce chirurgicky osetit
15 nemocnych s diagnézou CMI, v posledni
dekadé je na dané téma kazdorocné ve
svété publikovano 10-20 praci a jen ve Spo-
jenych statech bézi nejméné tfi prospek-
tivné oSetfené studie s vyzkumnym zame-
rem na téma CMI.

Boj za eliminaci CMI a jejich nasledk ma-
Zeme v soucasnosti sledovat na tfech fron-
tach. V roviné diagnostické, v roviné fyziolo-
gicko-mikroanatomické a nové v roviné mo-
lekuldrné genetické. Neustdle se objevujf
dalsi a dalsi publikace pripadd hereditarné
vazané CMI a genetici zkoumaji , podezielé”
chromozomy 9 a 15, zejména jejich gen
fibrillin-1, odpovédny za zévazné vyvojové
vady (jako je MarfanGv syndrom aj), ale také
pravdépodobné za vznik CMI. Publikované
prace si vsimaji predevsim hereditarné vaza-
nych zmén velikosti zadni jamy, jeji volu-
metrie, zde se styka geneticky vyzkum s ra-
diologickym sledovanim vytipovanych jedinct

a jejich rodin. Radiologicky vyzkum se pro-
lind s fyziologickym a navazuje na vyzkum
patofyziologie likvorovych cest u CMI, kte-
rému poloZila zaklad zasadni prace Oldfielda
etalzr. 1994.

Ve chirurgické se toci predevsim okolo
jevu CMI, tj. syringomyelie. Michu devastu-
jici patologie je pro nemocného, tedy i pro
klinika a chirurga ¢asto mnohem vétsi pro-
blém nez sama vrozend vada zadni jamy.
Dnes je syringomyelie pozndvana predevsim
jako projev CMI (syringomyelia associated
with craniocervical junction abnormalities,
CCJAS) a vyzkum dalsich typl syringomyelif
(idiopaticka, posthemoragicka/posttrauma-
tickd, pozanétliva, tumor dependentnf aj,
tzv. non-CCJAS syringomyelie) vyznamné tézi
z vyzkumu syringomyelie asociované s CMI.
Dosud neni statisticky ovéfeno, ktera z mi-
krochirurgickych metod je pro feSeni CMI
a CMI/syringomyelie nejvhodnéjsi. Vysledky
u vsech pouzitych metod se pfilis nelisi, vzdy
je rozdil mezi nemocnymi, u néjz se syrinx
jiz rozvinula, a mezi nemocnymi, kteff prisli
do nemocnice s projevy CMI bez misni léze.
Druhé skupina miva vyrazné lepsi profit z chi-
rurgické lécby a také progndzu. Awad et al
si tohoto rozdilu povsimli jiz v r. 1991 a za-
kotvili jej ve své nové pojaté (a klinicky dle
mého nazoru nejvyznamnéjsi) A/B klasifikaci.
I kdyz se A/B klasifikace (pohfichu) pfilis ne-
ujala, Ize pozorovat, Ze Williamsova teorie
»arachnoidalniho bloku” jako prekurzoru
syringomyelie (recentné je pouzivan termin
presyringomyelie) je dnes obecné pfijimana
a vétsina recentnich studif z ni vychazi. Aniz
je tieba pfilis zabfhat do teorii, ukazalo se,
Ze likvorodynamické pomeéry jsou pro vyvoj
CMI to nejpodstatnéjsi. Sami jsme ke sbéru
dat na tomto poli prispéli praci, kterd na-
bidla vyzkumu CMI/syringomyelie a CMI sus-
pektnich ze vzniku syrinx alternativu dfive
tézko dostupnym a vétsinou financné prilis
narocnym MRI technikdm. Zminénou alter-
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nativou byla simultanni likvorodynamicka
monitorace nemocnych s CMI vcetné zaté-
Zového testovani za cenu chirurgické mi-
niinvaze. Praci jsme publikovali v r. 2001.

Prace brnénskych autor( Sovy et al o CMI
patfi k chirurgickym referencim soubord
0 méné nez 20 nemocnych, kde pojem ne-
velky je velmi relativni a pfi zndmé frekven-
¢i CMI dospélych v CR jde naopak o soubor
dostatecné velky. Jako takova spliuje ne-
zbytné pozadované standardy, jeji pfinos je
predevsim ve volbé tématu (soubornych praci
0 CMl je v Ceské literatufe nepfimérené po-
skrovnu) a déle v prehlednosti, dodrzeni chi-
rurgické koncepce (indikace je zde pode-
pfena jednotnou chirurgickou rozvahou, coz
na poli individualné variabilnich CMI s fa-
dou moznych chirurgickych FeSeni nenf zas
az tak obvyklé) a v pojeti (respektovani A/B
klasifikace ¢i chceme-li v respektovéani od-
liSnosti prabéhu 1écby u nemocnych s CMI
bez syringomyelie od lé¢by nemocnych s vy-
tvofenou syrinx). Nevyhodou prace je pre-
devsim retrospektivni zpuUsob sledovéni
a pomérné chuda diskuse.

Do budoucna se budou muset publikace
se soubory nemocnych s CMI v impaktova-
nych casopisech lépe vyrovnat s kvalitnim
sbérem anamnestickych dat (zejména s here-
ditarni zaméfenym screeningem), genetické
vysetieni nemocnych bude ¢asem nejspise
nezbytné. Metodika dukladného poznani
individualni likvorodynamiky nemocného, at
uZ pomoci vysoce pokrocilé radiodiagnostiky
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nebo miniinvaze, bude pro volbu chirurgic-
kého feseni nepostradatelna. Celkové ale
muZeme zdjem odborné vefejnosti o toto
dosud ne zcela béZzné vidané onemocnéni
jen privitat.

Literatura

1. Boyles AL, Enterline DS, Hammock PH et al.
Phenotypic definition of Chiari type | malfor-
mation coupled with high-density SNP genome
screen show significant evidence for linkage
to regions on chromosomes 9 and 15. Am
J Med Genet A 2006; 15: 140: 2776-2785.

2. Robenek M, Kloska SP, Husstedt IW. Evi-
dence of familial syringomyelia in discordant
association with Chiari type | malformation.
Eur J Neurol 2006; 13(7): 783-785.

3. Sgouros S, Kountouri M, Natarjan K. Poste-
rior fossa volume in children with Chiari mal-
formation Type I. J Neurosurg 2006; 105(2
Suppl): 101-106.

4. Oldfield EH, Muraszko K, Shawker TH, Pa-
tronas NJ. Pathophysiology of syringomyelia
associated with Chiari | malformation of the
cerebellar tonsils: Implications for diagnosis
and treatment. J Neurosurg 1994; 80: 3-15.

5. Pillay PK, Awad IA, Little JD, Hahn JF. Symp-
tomatic Chiari malformation in adults: A new
classification based on magnetic resonance
imaging with clinical and prognostic signifi-
cance. Neurosurgery 1991; 28: 639-645.

6. Williams B. On the pathogenesis of sy-
ringomyelia: a review. J R Soc Med 1980; 73:
798-806.

7. Hackel M, Benes V jr, Mohapl M. Simulta-
neous cerebral and spinal fluid pressure re-
cordings in surgical indications of the Chiari
malformation without myelodysplasia. Acta
Neurochir (Wien) 2001; 143: 909-918.

WWW.csnn.eu

Cesk Slov Neurol N 2007; 70/103(3): 302-303

303




