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Chiariho malformace: vlastni zkusenosti

Chiari Malformation: Own Experience

Souhrn

V préci autofi prezentuji vysledky operacni lécby pacientl s Chiariho malformaci operovanych
na neurochirurgické klinice FN Brno od roku 1998 do soucasnosti. Jednalo se o 13 pacientd,
11 Zen a 2 muze, s primérnym vékem 52 let. Ve vétsiné pfipadl se jednalo o pacienty s Chia-
riho malformaci typu | se syringomyelif ¢i bez ni. Nejcastéjsimi klinickymi pfiznaky byly ventilové
bolesti hlavy, déle kmenové, mozeckové ¢ misni priznaky. Ve sdélenf je zddraznéna dulezitost
zvladnuté techniky opera¢niho vykonu s provedenim dostatecné kosténé dekomprese, durdlni
dekomprese s plastikou tvrdé pleny a dale se zajisténim volného toku likvoru rozrusenim arach-
noidalnich srlstd. Zlepseni klinickych obtizi je dokumentovano Upravou radiologickych nélezd.
Autofi diskutuji mozné alternativy chirurgického pristupu.

Abstract

The authors have presented results of an operative therapy of patients with Chiari malforma-
tion treated at the Department of Neurosurgery in University Hospital Brno since 1998 till now.
A group of 13 patients, 11 women and 2 men with the average age of 52 years, was evaluated.
The most cases were patients with Chiari malformation type | with or without syringomyelia.
The most common symptoms included: headaches, brainstem, cerebellar and spinal symptoms.
The report has emphasized the necessity of operative technique with sufficient bone decom-
pression, dural decompression with duroplasty and then the restoration of the normal cere-
brospinal fluid circulation by releasing arachnoid adhesions. The improvement in clinical symp-
toms is documented by the adjustment of radiological findings. The authors have discussed va-
rious alternatives of surgical approaches.
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Uvod

Chiariho malformace je vrozenou vyvojo-

vou vadou s nezndmou incidenci v populaci.

Patfi mezi tzv. malformace zadniho mozku,

které vznikaji poruchou embryogeneze na

neuromezenchymalni Urovni [1]. Prvni popis
syndromu je praci glasgowského chirurga

Clelanda z roku 1883. Systematicky popis

malformace v3ak pochdzi z pera némeckého

patologa Hanse Chiariho [2], ktery definoval
zékladni klasifikaci jiz v roce 1896. Tato kla-
sifikace byla vypracovana na zékladé studif
kadaver( s definici typu HV. Typ | je charak-
terizovan dislokaci mozeckovych tonzil do
foramen occipitale magnum, pricemz délka

a odstup hlavovych nervi a hornich midnich

kofenll je normalni. V pfipadé typull je

dislokovan i pons Varoli, IV. komora, moze-
ek, s protazenim délky hlavovych nervd, se

Sikmym prdbéhem hornich misnich korend.

Je Castd asociace s myelomeningokélou. Typ

Il je mozno popsat jako herniaci rhomben-

cefala do kr¢ni encefalomyelokély. Typ IV je

charakterizovan cystickou dilataci IV. ko-
mory s hypoplazif cerebella, absenci pontu.

Pro klinicky obraz a stanoveni prognézy
pacienta je nutné rozliSovat subtyp A se sy-
ringomyelil a subtyp B bez pridruzené syrin-
gomyelie. Pfi soucasném pohledu na etio-
patogenezi syndromu Ize pak tyto malfor-
mace rozdélit do 3 odlisnych skupin:

1. malformace s poklesem zadni ¢asti mozku
bez pfidruzené rozstépové vady — Chiari
typ |, &ast Chiari typ |l

2. malformace s rozstépovou vadou na lum-
bosakralni Grovni — vétsina Chiari I, na
okcipitaIni trovni — Chiari lll

3. malformace cystické — Dandy Walker
komplex.

Toto klinické déleni malformace pouZili
M. Hackel a V. Benes ve svém rozsahlém
souborném referdtu s ndzvem Malformace
zadniho mozku, ktery byl publikovéan v Ces-
ké a slovenské neurologii a neurochirurgii
v roce 1996 [3].

Etiologie vzniku malformace neni zcela
jasnd. Kromé poruchy embryogeneze byly bé-
hem 20. stoleti diskutovany napfiklad Gard-
nerova teorie mechanistickd [4] ¢ pozdéji
Williamsova kraniospindlné disociacni teo-
rie [5] se zdUraznénim vlivu poruchy cirku-
lace mozkomisniho moku na vyvoj malfor-
mace a rozvoj syringomyelie, kterd zasadnim

zptsobem ovliviiuje klinicky obraz a pro-
gnozu pacienta.

Klinické pfiznaky malformace jsou velmi
variabilni a |ze je délit do 4 z&kladnich skupin:
1. pfiznaky nitrolebni hypertenze s typickymi
ventilovymi bolestmi hlavy; 2. miSni priznaky
se spastickou kvadruparézou, sfinkterovymi
poruchami, syringomyelickou disociaci ¢itf;
3. mozeckové priznaky s ataxif, vertigem;
4. kmenové pfiznaky s parézou okohyb-
nych nervd, nystagmem. Mezi nespecifické
projevy patfi bolesti kréni patefe, ramenou,
tinnitus.

Kromé dtikladného neurologického a even-
tudlné neurofyziologického vysetreni je zla-
tym standardem v diagnostice malformace
provedeni MRI mozku, kraniocervikalniho
prechodu a kr¢ni michy. V éfe pfed MRI
byla uzivana pocitacova tomografie, even-
tudlné CT myelografie. | dnes ma své misto
provedeni prostého RTG Ibi a kr¢ni patefe
pro moznost nélezu sdruZenych abnormit
skeletu, jako jsou bazildrni imprese, asimilace
obratle C1, malpozice dentu ¢i spina bifida.

Cilem prace bylo zhodnoceni vlastniho
souboru pacientd a snaha autord podélit
se 0 své zkuSenosti s chirurgickou lécbou
této vzacné etiologické jednotky.

Soubor a metodika
Retrospektivné byl zhodnocen soubor pa-
cientt operovanych na neurochirurgické
klinice FN Brno pro Chiariho malformaci
od ledna 1998 do soucasnosti. Celkem se
jednalo o 13 pacientd s primérnym vékem
52 let. V souboru bylo 11 Zen (85 %)
a2 muzi (15 %). Nejvétsi podil tvorily mal-
formace typu | A, kterych bylo 8 (61 %).
Déle | B s poc¢tem 4 (31 %) a 1 pacientka
s malformaci Il A (8 %). Klinické priznaky
u pacientl naseho souboru zobrazuje tab. 1.
Je patrné, Ze v pfipadé pritomnosti sy-
ringomyelie je klinicky obraz zavaznéjsi,
s miSnimi ¢i kmenovymi priznaky. Naopak

pokud se jedna o Chiariho malformaci typu |
bez pridruzené syringomyelie, je dominant-
nim priznakem ventilova bolest hlavy.
VSichni pacienti byli operovani standardné
v poloze vsedé, v celkové anestezii. U viech
byl proveden dekompresivni vykon v oblasti
foramen occipitale magnum (dVTO). Resekce
mozeckovych tonzil s provedenim i lami-
nektomie C2 byla nutna v 7 pfipadech. Ve
zbylych 6 pripadech bylo dosazeno dosta-
te¢ného uvolnéni dVTO s laminektomii C1.
U v3ech pacientd jsme provedli plastiku tvrdé
pleny, vzdy za pouziti xenograftu — nahrada
Neuropatch spole¢nosti B Braun.

Vysledky

Zhodnocen( vysledku operace nasich pa-
cientll bylo provedeno v rdmci ambulantnich
kontrol v rozmezi 1 mésice az 9 let, nejcas-
t&ji po 2 mésicich od vykonu. V pfipadé
Chiariho malformace typu | B byl efekt vy-
konu 100%, s Uplnou ulevou od plvodnich
obtizi. U pacientd s rozvinutymi miSnimi
a kmenovymi pfiznaky se stav upravil pouze
¢astecné, nicméné u vsech bylo subjektivni
hodnoceni vykonu pozitivni. Dobrych vy-
sledkt bylo dosazeno i v pfipadé velkych
syringomyelickych dutin, a to bez nutnosti
provedeni syringosubarachnoidalnich dre-
nazi. Prosté dekompresivni vykony byly do-
statecné jak ke zlepseni klinického nélezu,
tak i MRI obrazu. Mortalita uZité chirurgické
techniky je v naSem souboru nulova. Vlastni
operacni vykon je technicky jednoduchy,
s jednou pooperacni komplikaci charakteru
drobné kortikalni mozeckové ischemie. UZiti
xenograftu k plastice tvrdé pleny je v nasem
souboru bezproblémové, bez lokélnich kom-
plikaci hojeni. Uvedené vysledky dokumen-
tujeme nasledujicimi dvéma kazuistikami.

1. kazuistika

Zena, 34 let. 3 roky trvajici piiznaky charak-
teru parestezii, dysestezii pravostrannych
koncetin bez korenové distribuce. Na MRI

Tab. 1. klinické pfiznaky v nasem souboru.

Ch I+l

Ventilova bolest hlavy
Kmenové pfiznaky
Mi8ni priznaky
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Obr. 1. MRI vysetieni 34leté Zeny s Chiariho malformaci typu | A.

Obr. 3. MRI vysetieni 52leté Zeny
s Chiariho malformaci typu | B.

Chiariho malformace typu | A se syringomyelif
Th1-Th8. Provedena dVTO, laminektomie
C1, C2, resekce tonzil, plastika dura mater.

Obr. 4. kontrolni MRI vysetreni
s odstupem 10 mésicd od operace.

Uplna uprava subjektivnich potizi. Na po-
sledni kontrole MRI kraniocervikalni pfechod
volny, syringomyelie vymizela.

Obr. 2. Kontrolni MRI vy3etreni
s odstupem 9 let od operace.

2. kazuistika

Zena, 52 let. Nékolik let trvajici obtize charak-
teru ventilovych bolesti hlavy. Na MRI Chia-
riho malformace typu | B. Provedena dVTO,
laminektomie C1, plastika dura mater. Uplna
Uprava subjektivnich obtizi. Kontrolni MRI
uspokojivé, kraniocervikdini pfechod volny.

Diskuse

Do dnednich dnl jsou uzivany 3 zakladni
metody chirurgické lécby malformaci zad-
niho mozku. Mezi né patfi dekompresivni
vykony v oblasti velkého tylntho otvoru, dre-
nazni operace syrinx a ventrikularni zkraty.
V prlbéhu doby se upousti od drenaznich
operaci, drendze syrinx se uziva vybérové
[6]. SpiSe nez pfi primarnim vykonu se do-
porucuje provést drenaz syrinx pfi selhani
prosté dekomprese. V pisemnictvi se obje-
vuji také prace, ve kterych se autofi snazi
predikovat vysledek dekompresivniho vy-
konu v kraniocervikalnim pfechodu pomoci
vysetieni MRI v dynamickém protokolu cine
phase contrast. V praci McGirta z The Johns
Hopkins Hospital Baltimore bylo takto iden-
tifikovdno 81 % patologickych nélezd toku
mozkomisniho moku pfi herniaci mozecko-
vych tonzil 5 a vice mm pod urover fora-
men magnum [7]. V této souvislosti je nutno
uvést, Ze nase indikace operacniho vykonu
pro Chiariho malformaci byla zaloZena na
statickém MRI vySetfeni a duakladném
zhodnoceni anamnézy a klinického stavu.
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Dostupnost a spravna reprodukovatelnost
dynamickych MRI studif je v nasem prostfedi
mald. Moznou alternativou ve vysetiova-
cim algoritmu je uziti likvorodynamického
vySetreni, které v nasem prostfedi rozvinulo
prazské pracovisté UVN StreSovice [8]. Autofi
své zkusenosti shrnuji v recentni praci z roku
2004, kdy jejich soubor dosahuje jiz 50 pa-
cientll [9]. Za velmi dulezity fakt povazu-
jeme prilis dlouhou délku trvani priznakd do
stanoveni diagndzy, kterad cini v praméru
3,1 roku dle citace v Handbook of Neuro-
surgery, Greenberg [10]. V nasem vlastnim
souboru byl tento interval v nejkratsim pfi-
padé pulrocni, ve vétsiné pripadd byl paci-
ent spravné diagnostikovan az po nékolika
letech trvani obtiZi. Stran vlastni operacni
techniky bychom radi zdGraznili rozsah de-
komprese VTO. Kosténna dekomprese musi
zasahovat dostatecné laterdlné, avsak neni
nutné ji rozsifovat pfilis vysoko na mozecek.

Obnoveni cirkulace mozkomisniho moku
rozrusenim arachnoidalnich srdstd s even-
tudlnf resekci mozeckovych tonzil je velmi
dulezitou soucasti vykonu. Nasledné kva-
litni provedeni plastiky tvrdé pleny je nut-
nosti k zamezeni vzniku pseudomeningo-
kély, ktera se v nasem souboru nevyskytla.
Obdobna indikacni kriteria, metodiku ope-
racni lécby a vysledky popisuji ve své praci
také slovensti autofi Sterio et al [11]. K pro-
vedeni plastiky tvrdé pleny avsak preferujf
pouziti autotransplantatu z fascia lata.

Zavér

Efekt operacniho vykonu je vynikajici v pri-
padé Chiariho malformace typu B — bez sy-
ringomyelie. V piipadé malformace typu A
— se syringomyelii také pfinasi prosty de-
kompresivni vykon v kraniocervikalnim pre-
chodu zlepseni subjektivnich obtizi a klinic-
kého neurologického nélezu. V pripadé
rozvinutych kmenovych a spinalnich pfi-
znakl je Uspéchem i stabilizace klinického
stavu pacienta. Opakované sledujeme
Upravu pooperacnich MRI nalezd syringo-
myelickych dutin. Nezbytnym predpokla-
dem pro provedeni chirurgické lécby je
vsak vcasna diagnostika s provedenim MRI.
Dle moznosti a zkusenosti pracovisté je
mozné do vysetfovaciho algoritmu zaradit
dynamické MRI vy3etfeni a nebo likvorody-
namické studie.
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