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STRESZCZENIE

Malformacja Arnolda-Chiariego jest wrodzong wadg okolicy szczytowo potylicznej. Charakteryzuje sie przemieszczeniem struktur tyfomozgowia ponizej
otworu potylicznego. Wyréznia sie cztery postacie zespotu Amolda-Chiari, ktére roznig sie stopniem zaburzeh rozwojowych. Czesto$¢ wystepowania tej
wady ocenia sie na 1/1000 urodzen. Syringomielia (jamistos¢ rdzenia) wystepuje w 24%-75% przypadkow.

W obrazie klinicznym stwierdza sie trzy grupy objawow. Pierwsze to zespot objawow wzmozonego cisnienia wewnatrzczaszkowego. Druga grupa obejmuje
objawy mézdzkowe spowodowane jego uciskiem. Trzecia grupa to objawy ruchowo-czuciowe, zazwyczaj czterokoficzynowe, spowodowane uciskiem rdze-
nia kregowego. W przypadkach, w ktérych manifestujg sie objawy uciskowe lub wzmozonego ciénienia wewnatrzczaszkowego podejmuie sie leczenie neu-
rochirurgiczne. Do oceny efektu zabiegu chirurgicznego stosuje sie skale CCOS (Chicago Chiari Outcome Scale). Skala sktada sie z czterech kategorii: bol,
objawy niezwigzane z bolem, samodzielnos¢, powiktania pooperacyjne. Pacjenta ocenia sie w kazdej z kategorii w skali czterostopniowej.

W artykule zawarto opis przypadku 54-letniej pacjentki hospitalizowanej na Oddziale Neurologii z powodu uporczywych bolow gtowy oraz odcinka szyj-
nego kregostupa. Pacjentka zgtaszata takze uporczywy kaszel oraz duzg ilos¢ wydzieliny zalegajacej w drzewie oskrzelowym. Poczatkowo rozpoznano ze-
spot korzeniowy kregostupa szyjnego i zmiany zwyrodnieniowe w tym odcinku. Nasilajace sie dolegliwosci byty powodem kolejnej hospitalizacji i pogte-
bienia diagnostyki o MR mézgowia, na podstawie ktérego rozpoznano zespét Chiari typu 1. Po konsultacji neurochirurgicznej skierowano pacjentke na Od-
dziat Neurochirurgii, gdzie przeprowadzono leczenie operacyjne. Nastepnie pacjentke przekazano do Oddziatu Rehabilitacji Neurologicznej, gdzie po za-
stosowanym postepowaniu usprawniajgcym uzyskano znaczng poprawe stanu.

Stowa kluczowe: malformacja Arnolda-Chiariego, syringomielia, CCOS (Chicago Chiari Outcome Scale).

ABSTRACT

Arnold-Chiari malformation is a congenital disorder of the atlanto-occipital peak. It is characterized by ectopy of the hindbrain structures below the fora-
men magnum. There are four forms of the Arnold-Chiari syndrome, which differ in the degree of developmental disorders. The incidence of this defect is
estimated at 1/1000 births. Syringomyelia (spinal cavity) occurs in 24%-75% of cases.

There are three groups of symptoms in the clinical picture. The first is a group of symptoms of increased intracranial pressure. The second group includes
the cerebellar symptoms caused by the compression of the cerebellum. The third group is the motor-sensory symptoms, usually quadriphatic, caused by
the compression of the spinal cord. In cases where pressure symptoms or increased intracranial pressure are manifested, neurosurgical treatment should be
undertaken. The CCOS (Chicago Chiari Outcome Scale) scale is used to assess the effectiveness of surgery. The scale consists of four categories: pain symp-
toms, non-pain symptoms, functionality, postoperative complications. The patient is assessed in each category on a four-level scale.

The article contains a case report of a 54-year-old female patient hospitalised in the Neurology Department due to persistent headaches and cervicalgia.
In addition, the patient reported persistent cough and a large amount of sputum in the bronchial tree. The cervical compression syndrome and degene-
rative changes were diagnosed initially. The intensifying ailments were the reason for the next hospitalisation and expending the diagnostic by brain MR,
on the basis of which the Chiari type | syndrome was diagnosed. After the neurosurgical consultation, the patient was referred to the Department of Neu-
rosurgery, where surgical treatment was performed. Then the patient was referred to the Department of Neurological Rehabilitation where, after the phy-
siotherapy, a significant improvement was achieved.

Keywords: Amold-Chiari malformation, syrigomielia, CCOS (Chicago Chiari Outcome Scale).

©0Ee

Wstep

Malformacja Arnolda-Chiariego jest wrodzong wada
okolicy szczytowo potylicznej. Charakteryzuje sie prze-
mieszczeniem struktur tytomdzgowia ponizej otworu
potylicznego [1]. Wyrdznia sie cztery postacie zespotu Ar-
nolda-Chiari, ktére r6znig sie stopniem zaburzef rozwojo-
wych. Typ pierwszy polega na ektopi migdatkow mozdzku
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do otworu wielkiego. Wodogtowie wystepuje rzadko. Typ
drugi obejmuje przypadki z przemieszczeniem do otwo-
ru potylicznego robaka mézdzku, opuszki i mostu tacznie
z komorg IV. Typ trzeci polega na przemieszczeniu do
otworu wielkiego prawie catego mézdzku. Czwarty typ
charakteryzuje nieprawidtowy rozwéj mézdzku przemiesz-
czonego do otworu wielkiego. W tej postaci wystepuje

373



374

aktywne wodogtowie, a przepukliny oponowo-rdzeniowe
wystepuja czesciej niz w pozostatych typach [2]. Czestosé
wystepowania tej wady ocenia sie na 1/1000 urodzen [3].
Syringomielia (jamistos¢ rdzenia) wystepuje w 24%-75%
przypadkéw i moze prowadzi¢ do utraty nocycepcji koA-
czyn gbrnych, a takze zaniku miesni wewnetrznych rak;
jej wystepowanie zwigzane jest najpewniej z zaburzeniem
przeptywu ptynu mézgowo-rdzeniowego [4-7].

W obrazie klinicznym stwierdza sie trzy grupy obja-
wow. Pierwsze to zespdt objawdw wzmozonego cisnie-
nia wewnatrzczaszkowego oraz wodogtowia. S3 one
przyczyng boldw gtowy, ktérych czestosé ocenia sie na
26-50% [8]. Bol lokalizuje sie zwykle w potylicy, niekiedy
promieniuje do karku i barkéw; nasila sie podczas wysitku
i proby Valsalvy. Druga grupa obejmuje objawy mézdzko-
we spowodowane jego uciskiem. Czesciej s3 to zaburzenia
rbwnowagi i oczoplas, rzadziej ataksja. Towarzyszy¢ im
moga szumy w uszach, a nawet ostabienie stuchu. Trzecia
grupa to objawy ruchowo-czuciowe, zazwyczaj cztero-
koficzynowe, spowodowane uciskiem rdzenia kregowego.
Wynikajg one najczesciej ze wspbfistniejgcej jamistosci
rdzenia kregowego lub przedtuzonego, jednak stwierdza
sie je rowniez u chorych bez syringomielii [9].

W przypadkach, w ktérych manifestuja sie objawy uci-
skowe lub wzmozonego cisnienia wewnatrzczaszkowego,
podejmuije sie leczenie neurochirurgiczne. Jezeli dominuja
objawy uciskowe wykonuje sie odbarczenie potyliczno-
szyjne. Poza kraniektomig potyliczng dokonuje sie réw-
niez laminektomie 1-3 kregdw szyjnych, a w niektérych
przypadkach dodatkowo plastyke opony twardej [4, 10].
W badaniach klinicznych Glimer i wsp. wykazali, iz efekt
dekompresji chirurgicznej jest odwrotnie proporcjonalny
do wieku [4].

Do oceny efektu zabiegu chirurgicznego stosuje sie
skale CCOS (Chicago Chiari Outcome Scale), ktdrej sku-
tecznos¢ udowodnili Yarbrough i wsp. [10].

Skala sktada sie z czterech kategorii: bdl, objawy nie-
zwigzane z bélem, samodzielno$é, powiktania pooperacyj-
ne. Do objawdéw boélowych zalicza sie: bol gtowy, bol szyi
i plecow, bol koAczyn gornych. Do objawéw niezwigza-
nych z bélem zaliczajg sie: utrata czucia, zdretwienia, mro-
wienia, stabos¢ miesniowa, parestezje kofczyn, dysfagie,
zawroty gtowy, ataksje [11]. Pacjenta ocenia sie w kazdej
z kategorii w skali czterostopniowej. Bl: 1 - pogorszenie,
2 — bez zmian i odporny na leki, 3 — polepszenie lub kon-
trola za pomocg lekdw, 4 — brak bélu. Objawy niezwig-
zane z bdlem: 1- pogorszenie, 2 — brak zmian lub niepet-
na poprawa, 3 — zdecydowana poprawa, 4 — ustgpienie
dolegliwosci. Samodzielnos¢: 1 - pacjent niesamodzielny,
2 - umiarkowane niepetnosprawnos¢, 3 — tagodna niepet-
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nosprawnos¢, 4 — pacjent w petni samodzielny. Powiktania
pooperacyjne: 1- powazne powikfania, stabo kontrolowa-
ne, 2 — powazne powiktania, dobrze kontrolowane, 3 -
przemijajgce powikfania, 4 — zabieg niepowiktany. Pacjent
moze uzyskac od 4 do 16 punktéw, gdzie 4 pkt. oznaczaja
osobe w petni zalezng od otoczenia, 8 pkt. oznacza cze-
Sciowga zaleznos¢, 12 pkt. oznacza osobe niezalezng funk-
cjonalnie, a wynik 16 pkt. oznacza petng niezaleznos¢.

Opis przypadku

Chora 54-letnia od wrzesnia 2017 r. do marca 2018 r.,
byta diagnozowana i leczona zaréwno w lecznictwie za-
mknietym, jak i ambulatoryjnym, na terenie wojewddztw
opolskiego i $lgskiego. Poczatek dolegliwoici nie byt po-
przedzony urazem ani infekcjg, ktére sg czynnikami wy-
zwalajgcymi, a pojawity sie one samoistnie na poczatku
wrzesnia. Poczatkowo objawy zespotu manifestowaty sie
poprzez uporczywy bdl gtowy lokalizujacy sie w okolicy
potylicznej oraz w okolicy kregostupa szyjnego, promie-
niujgcy do czota, pojawit sie réwniez uporczywy kaszel
oraz duza ilos¢ zalegajacej wydzieliny w drzewie oskrze-
lowym. Z biegiem czasu pierwotne dolegliwosci nie tylko
pogtebity sie, ale doszty do nich zaburzenia réwnowagi,
nudnosci, rozszczepienne zaburzenia czucia, tetrapareza,
chéd paretyczny wymagajacy asekuracji oraz zaburzenia
potykania i zwieraczy. W dalszej czesci pracy przedstawio-
no wszystkie przeprowadzone procedury diagnostyczne
w kolejnosci chronologicznej z wyszczegbinieniem, czy
zostaty przeprowadzone w trybie ambulatoryjnym, czy
w lecznictwie zamknietym.

Pacjentke przyjeto na Oddziat Neurologii, gdzie wykona-
no tomografie komputerowg (TK), uwidaczniajgc niewielkie
zaniki korowo-podkorowe. Nastepnie, celem wykluczenia
neuroinfekgji i krwotoku podpajeczynéwkowego, wyko-
nano naktucie ledZzwiowe, uzyskujgc ptyn z artefaktem
krwistym o minimalnie podwyzszonym poziomie cytozy
i biatka. Kolejno przeprowadzono RTG kregostupa szyjnego
uwidaczniajgc zmiany zwyrodnieniowe i wytwoércze oraz
UDP tetnic domdzgowych, wykazujac przeptywy w normie.
W badaniach laboratoryjnych stwierdzono minimalne pod-
wyzszenie poziomu OB oraz CRP z tendencja spadkowa
w badaniach kontrolnych, poza tym bez istotnych odchylen
od wartosci referencyjnych. W trakcie hospitalizacji stan pa-
cjentki ulegt poprawie, dolegliwosci bélowe czesciowo wy-
cofaty sie. Postawiono rozpoznanie zespotu korzeniowego
na tle zmian zwyrodnieniowych kregostupa szyjnego. Wy-
stawiono skierowanie do Poradni Neurologicznej.

Po wypisie ze szpitala pacjentka zgtosita sie do laryn-
gologa celem wykluczenia laryngologicznej przyczyny za-



legania wydzieliny w drzewie oskrzelowym i uporczywego
kaszlu. Nie stwierdzono patologii, nie wydano zalecef.

Nasilajgcy sie bol gtowy oraz narastajacy kaszel byty po-
wodem zgtoszenia sie pacjentki do SOR, gdzie rozpoznano
ostre zapalenie oskrzeli i wypisano do domu z zaleceniami
dalszej diagnostyki obrazowej w Poradni Neurologicznej
oraz dalszego leczenia w lecznictwie ambulatoryjnym.

W trybie ambulatoryjnym wykonano MR kregostupa
szyjnego, ujawniajgc malformacje Chiari typu | z towarzy-
523C3 syringomielig rdzenia kregowego na poziomie C6-C7
oraz Th1-Th2. Dodatkowo zaburzenia statyki kregostupa
szyjnego oraz spondyloze szyjna z wielopoziomowg dys-
kopatia.

W trybie ambulatoryjnym wykonano USG tarczycy, nie
wykazujac patologii.

W trybie ambulatoryjnym oznaczono:

+ Mycoplasma pneumoniae - IgG (-), IgM (-),

+  Chlamydia pneumoniae - IgG (+), IgM (-), IgA (+/-).

W warunkach Oddziatu Neurologicznego wykonano
MR mézgowia, ktdre ujawnito ektopie migdatkéw mézdz-
ku — cechy zespotu Arnolda-Chiari typu |, oraz strukture
ptynowa w odcinku szyjnym rdzenia kregowego — jamka
hydrosyringomieliczna (Rycina 1). W badaniach laborato-
ryjnych widoczne byty cechy zapalne uktadu moczowego,
nieznacznie podwyzszone CRP. W trakcie hospitalizacji
uzyskano czesciowa poprawe samopoczucia. Zalecono
kontrole w Poradni Neurologicznej i Rejonowej oraz kon-
sultacje neurochirurgiczna.

Adnotacja lekarza prowadzacego: Nie wydaje sie nam,
aby to (zesp6t. A-Ct. 1) byto przyczyna dolegliwosci bolo-
wych gtowy.

Rycina 1. Ektopia migdatkéw mézdzku i jama syringomieliczna —
zaznaczone

W trybie ambulatoryjnym wykonano gastroskopie,
prébujac ustali¢ przyczyny slinotoku i zaburzef potykania.
Whioski: gastroskopia grudkowa, duodenopatia aftowa. Bli-
zna powrzodowa antrum zotadka. Test urazowy ujemny.

Z blizny pobrano wycinek do badania histo-patologicz-
nego — gastritis chronica minoris gradus oraz HP (-).

W trybie ambulatoryjnym wykonano HRCT klatki pier-
siowej, ujawniajac drobne pasmo widkniste w zachytku
przeponowo-optucnowym po stronie prawej w odcin-
ku przednim. Poza tym obraz narzadéw klatki piersiowej
w granicach normy.

W trybie ambulatoryjnym neurochirurg zakwalifikowat
pacjentke do zabiegu operacyjnego.

Na Oddziale Neurochirurgicznym wykonano dekom-
presje ztacza potyliczno-szyjnego wraz z laminektomig C1
oraz plastyka opony rdzenia C1. Wypisana do domu z zale-
ceniem kontroli w Poradni Neurochirurgicznej. Wystawio-
no skierowanie na Oddziat Rehabilitacji Neurologicznej.

Pacjentka przyjeta na Oddziat Rehabilitacji Neurologicz-
nej, gdzie poza rutynowymi badaniami przeprowadzono:

¢« badanie przewodnictwa nerwowego — przewo-

dzenie w lewym nerwie posrodkowym w normie,

«  badanie ,Testem pamieci wzrokowej Bentona”

uzyskujac nastepujgce wyniki:

- llos¢ poprawnych odwzorowan - o jedno wie-
cej niz wynik oczekiwany,

- llo3¢ btednych odwzorowarn — wynik réwny
oczekiwanemu.

Wyniki uzyskane przez pacjentke nie wskazujg na
wtbérne obnizenie funkcji poznawczych w zakresie pamieci
wzrokowej oraz procesow wzrokowo-ruchowych.

Zastosowane leczenie:

«  &wiczenia wspomagane,

«  &wiczenia czynne,

«  Cwiczenia izometryczne,

«  ¢wiczenia oddechowe,

«  &wiczenia samowspomagane,

«  ¢wiczenia rbwnowazne,

+  Cwiczenia relaksujace i rozluzniajgce,

+  nauka czynnosci lokomodiji,

«  przygotowanie do chodzenia,

¢ trening ciggty na bieznii cykloergometrze rowerowym,

+  naswietlanie miejscowe promieniami podczerwo-

nymi (filtr niebieski) na okolice rany pooperacyjnej,

+  kapiel wirowa koriczyn gérnych,

+ laseroterapia na blizne pooperacyjng,

*  po przeprowadzonym postepowaniu rehabilitacyj-

nym uzyskano poprawe stanu pacjentki (Tabela 1).

Zespdt Arnolda-Chiariego typu | - diagnostyka i leczenie - opis przypadku
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Tabela 1. Pordwnanie wynikéw przed i po zastosowanym poste-
powaniu fizjoterapeutycznym. (CCOS - Chicago Chiari Outcome
Scale)

Skala/test przed po
Barthel ADL 11 pkt. 18 pkt.
Zmodyfikowana skala Rankina 3 2
Préba Romberga + -
ccos 12 pkt. 15 pkt.
Whioski

Mimo iz zespdt zostat opisany po raz pierwszy w 1891r. [12],
postawienie diagnozy moze stanowic problem. Najpewniej
jest to powodowane réznorodnoscig objawéw w obrazie
klinicznym. | tak, ostabienie sity koficzyn oraz parestezje
w lewej koficzyny gornej moga Swiadczy¢ o dyskopatii
w odcinku szyjnym i ledZzwiowym; zaburzenie czucia prze-
mawia za polineuropatia; zaburzenia réwnowagi moga
by¢ odczytane jako objawy choroby Méniere'a; dodat-
nia proba Romberga i zaburzenia chodu moze Swiadczy¢
0 zespole tylnosznurowym. Innymi schorzeniami mogacy-
mi sie nasuwac diagnoscie sg: zespdt podkradania tetnicy
podobojczykowej; guzy OUN; niedobér witaminy B, ,; za-
palenie na tle wirusowym lub bakteryjnym.
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