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Kirurska obravnava bolnikov z malformacijo
Chiaril vrazlicnih starostnih obdobjih

Surgical treatment of pacient with Chiari
malformation in different age categories

Luka Emersi¢, Tomaz Smigoc, Janez Ravnik

Izvlecek
Izhodisce: Primerjati kirursko obravnavo bolnikov z malformacijo Chiari | (CM-1) pri nas in po
svetu ter ugotoviti primerljivost uspeha pri uporabi razli¢nih kirurskih tehnik.

Metode: Opravili smo retrospektivno analizo 10 bolnikov, ki so bili operirani zaradi CM-l v UKC
Maribor, Kirurska klinika, Oddelek za nevrokirurgijo vobdobju od januarja 2010 do maja 2016. Po-
datke o bolnikih smo zbrali v tabele in opravili deskriptivno statisti¢no analizo vzorca. Pregledali
smo literaturo v anglescini v podatkovnih bazah PubMed in Ovid na temo kirurskega zdravljenja
CM-1. Rezultate raziskav smo primerjali s svojimi ugotovitvami.

Rezultati: V obdobju od januarja 2010 do maja 2016 smo operirali 10 bolnikov: 8 Zensk in 2 mo-
Ska v starosti 11-57 let. Simptomi pred operacijo so trajali od 1 meseca do 29 let. Glavoboli so bili
prisotni pri 8 bolnikih, bolecina v vratu je bila prisotna pri 4 bolnikih, vrtoglavica pri 2 bolnikih,
mravljincenje v rokah pa pri enem bolniku. Znaki pred operacijo pa so trajali od 1 leta do 29 let.
Pri2 bolnikih je bila prisotna spasticna tetrapareza, pri 2 bolnikih motnja senzibilitete in pri 1 bol-
niku tremor rok. Pridruzeno hidromielijo je imelo 5 bolnikov. Skoliozo sta imeli 2 bolnici. Privseh
10 bolnikih smo se odlocili za kirursko obravnavo. V skupini 10 bolnikov, ki smo jih obravnavali, ni
nihce umrl. Pri 2 bolnikih smo zaznali tekocinsko kolekcijo likvorja v podkoZju, pri 1 bolniku tudi
povisano telesno temperaturo in oteklino, izcedek iz rane pa pri 2 bolnikih. Bolnike smo sledili
od 6 mesecev do 6 let. Vsi bolniki so navajali izboljSanje simptomov po operaciji.

Zakljucek: Rezultati nase raziskave so primerljivi z rezultati podobnih raziskav v literaturi. Ob
tem pa moramo opomniti, da je bilo Stevilo bolnikov, vkljucenih v naso Studijo, sorazmerno
majhno. Razvidno je, da nikjer ni natan¢no doloceno, kdaj se je treba odlociti za dolocen tip ope-
racije, prav tako jev literaturi prisotna velika raznolikost vizidih po operaciji. Kirursko obravnavo
je treba za vsakega bolnika individualizirati.

Abstract

Background: Compare surgical treatment of patients with Chiari | malformation in our hospital
to other hospitals in the world and determine the outcome and usability of different surgical
techniques.

Methods: We conducted a retrospective analysis of 10 patients who were operated for CM-I at
the University Clinical Centre Maribor, Division of Surgery, Department of Neurosurgery, betwe-
en January 2010 and May 2016. Patients’ information was gathered and a descriptive statistic was
made. We reviewed the English literature in PubMed and Ovid on the surgical treatment of CM-I,
and our results were compared with those of other series in the literature.

Results: Between January 2010 and May 2016 we operated on 10 patients, 8 were women and
2 men, at an age of 11-57 years. The duration of symptoms before the operation was between
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1 month and 29 years. Eight patients had headaches, 4 neck pain, 2 vertigo, and one had a fee-
ling of pins and needles in his arms. The duration of the neurological signs before surgery was
between 1 and 29 years. Two patients had spastic tetraparesis, two showed sensory deficits and
one had tremor of the hands. Five patients had syringomyelia and 2 had scoliosis. All 10 patients
underwent surgery. In this group of patients there were no deaths. Two patients had fluid col-
lection in the subcutaneous tissue, one patient also had fever and haematoma, and two patients
had discharge from the wound. Patients were followed for 6 months to 6 years and all showed
improvement of clinical symptoms.

Conclusion: We have come to a conclusion that our results are comparable with the results of
similar studies reported in the literature. But we have to point out that the number of patients
included in our study was relatively small. Obviously, there is no specific entity as to when to de-
cide for a specific type of surgery. Also, there is a great variety in the outcomes of the same type

of surgery. Surgical treatment must be individualised for each patient.

Citirajte kot/Cite as: Emersic L, Smigoc T, Ravnik J. [Surgical treatment of pacient with Chiari |
malformation in different age categories). Zdrav Vestn. 2019;88(5-6):202-12.
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1 Uvod

Poznamo vec¢ razli¢nih kirurskih pris-
topov za zdravljenje malformacije Chiari
I (CM-I), vendar zaenkrat $e ni dokazov,
kateri pristop je najboljsi. Malformacijo
Chiari je prvi¢ opisal Hans Chiari leta
1891 kot herniacijo cerebelarnih tonzil
pod raven foramna magnuma (1) s sirin-
gomielijo ali brez nje (2).

Poznamo 5 tipov malformacij Chiari:
o, I, I, III in IV. Med temi je CM-I naj-
pogostejsa in predstavlja kavdalno her-
niacijo cerebelarnih tonzil smm pod
foramnom magnumom in je tipi¢no po-
vezana z glavoboli. Je razvojna anomalija
okcipitalnih mezodermalnih somitov in
je v povezavi s hidromielijo in hidrocefa-
lusom (3). Obstaja ve¢ razlag za herniaci-
jo tonzil in z njo povezano hidromielijo:
1. razmerje med volumnom nevralnega
dela zadaj$nje lobanjske kotanje in vo-
lumnom kranialnega dela je povecano;
2. tok cerebrospinalne tekocine (CST)
skozi foramen magnum je moten med
sistolo in diastolo srca, zato pride do po-
spesene tonzilarne hitrosti in pulzacij; 3.
normalen tok CST v hrbtenjaci je okvar-
jen (2). Ker ne pride do perforacije stro-
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pa romboidne kotanje v sprednjem delu
Cetrtega ventrikla ali do razvoja foramna
Magendie in foramna Luschka, se raz-
vije obstruktivni hidrocefalus. Povecan
tlak supratentorialno povzroc¢i premik
tentoriuma in razvoj plitve posteriorne
kotanje. Zaradi porusenega razmerja
med volumnom in pulzacijami CST se
odpre centralni spinalni kanal, kar vodi
v herniacijo malih mozganov, to pa v
moten odtok CST med srénim ciklom.
Obstrukcija na cervikomedularnem
stiku povzroc¢i povecan tlak CST med
sistolo in razvoj hidromielije (2).
Simptomi lahko med obdobji poslab-
Sanj in remisij variirajo. Najpogostejsi
simptom, ki se pojavlja, je zatilni glavo-
bol. Ta se znacilno pojavlja v topi obli-
ki, povzroca nelagodje in se poveca pri
izvajanju Valsalvovega manevra (kaslja-
nje, kihanje). Bolec¢ina v vratu je pogo-
sta, znacilna pa je odsotnost radikularne
razporeditve. Povezana je z nenehnim,
pekocim, globokim nelagodjem v rame-
nih, prsih, zatilju in zgornjih udih (3).
Znaki prizadetosti mozganskega deb-
la in hrbtenjace so motori¢na in sen-
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zori¢na disfunkcija, dizartrija, disfagija
in inkontinenca. Znaki CM-I, ki se ka-
zejo pri klinicnem pregledu, vkljucuje-
jo prizadetost spodnjega motori¢nega
nevrona na zgornjih udih z oslabelostjo
in hiporefleksijo, prizadetost zgornjega
motori¢nega nevrona na spodnjih udih
s spasti¢nostjo, hiperrefleksijo in fasci-
kulacijami, kompresijo rombencefalona
z ataksijo, respiratornimi motnjami di-
hanja in prizadetost spodnjih vej moz-
ganskih Zivcev z dizartrijo, oslabelostjo
ustnega neba, atrofijo jezika in odsotni-
mi zrelnimi refleksi (4).

Diagnoza CM-I pri bolnikih s simp-
tomi ali brez njih se postavi z nevroradi-
oloskimi tehnikami. Prva izbira je ma-
gnetno resonanc¢no slikanje (MRI) (3).
Radiolosko merilo za diagnozo CM-I
vkljucuje cerebelarno herniacijo ton-
zil za ve¢ kot 5 mm pod raven foramna
magnuma, zmanj$ana velikost zadaj$nje
kotanje, skrcitev ali izginotje cister-
ne magne, kompresija in malformacija
vratne hrbtenjace in Cetrtega ventrikla
ali premik proti spinalnemu kanalu (5).
Tonzilarna herniacija se Kklasificira v
$tiri stopnje glede na raven spusta sko-
zi foramen magnum pri MRI: prva
stopnja korelira z ravnijo spusta tonzil
med foramen magnum in lok Ci, dru-
ga stopnja spust tonzil do loka Ci, tretja
stopnja med lokoma C1 in C2 in Cetrta
stopnja, ko se tonzile spustijo do loka
C2 (6). Diagnoza siringomielije se mora
postaviti z MRI celotne hrbtenice (vra-
tne, prsne in ledvene). Za ugotavljanje
kostnih anomalij se uporablja rentge-
nogram in racunalniska tomografija
(CT) (3).

Edina moznost zdravljenja te mal-
formacije, sprejeta povsod po svetu, je
kirursko zdravljenje (7). Za zdravljenje
se odlo¢imo samo pri bolnikih s simp-
tomi. Kot navaja Pediatric Section of the
American Association of Neurological
Surgeons, se kirursko zdravljenje ne

uporablja pri otrocih brez simptomov
zaradi profilakse (8).

Glavni cilji kirurskega zdravljenja
CM-I, kot jih je opisal Batzdorf, so: raz-
reSitev neenakosti v kraniospinalnem
tlaku, povrnitev subarahnoidnih pro-
storov in cisterne magne v zadnjo lo-
banjsko kotanjo, odstranitev/zmanjsanje
siringomielije, zmanjs$anje tlaka na mo-
zgansko deblo ter zmanj$anje/razresitev
simptomov in znakov CM-I (9). Dva
pomembna dejavnika, ki napovedujeta
izid operacije, morata biti ovrednotena:
izboljdanje klini¢nih simptomov in zna-
kov ter resolucija siringomielije (7).

Pri kirurskem zdravljenju CM-I pri-
porocajo izvesti omejeno subokcipital-
no kraniektomijo, da se razsiri foramen
magnum in omogo¢i dekompresija in
ohranitev nevralnih elementov v zad-
nji lobanjski kotanji (2). Dekompresija
se izvede z uporabo razli¢nih kirurskih
tehnik (6). Preprosta subokcipitalna kra-
niektomija se izvede z laminektomijo C1
(velikokrat tudi C2). Pri nezadovoljivi
dekompresiji se lahko kraniektomiji in
laminektomiji doda razsiritev dure pos-
teriorne kotanje. Pri tem se lahko naredi
rez samo skozi zunanjo plast dure, druga
moznost pa je, da se naredi rez v obliki
Y skozi obe plasti dure (6), arahnoideo
pa pusti nedotaknjeno (10). Odprtina v
duri pa se zakrije z duroplastiko (6).

Nadomestki dure, ki se uporabijo pri
dekompresiji CM-I,vkljucujejo avtologni
dellobanjske pokostnice, goveji perikard,
duro trupel, sinteti¢ni kolagenski matri-
ks goveda (Duragen), alograft acelicnega
dermisa ¢loveka (Alloderm), avtologna
fascija lata, razdirjen politetrafluoroeti-
len (PTEE), zadnji del atlantookcipitalne
membrane, del miSice splenius capitis
in submukoza tankega crevesa svinje
(Durasis, Cook Biotech) (11). V primeru
brazgotinjenja in zarastlin okoli herni-
iranih tonzil (10) se inciziji dure lahko
pridruzi odprtje arahnoidee (6). Mozno

ZdravVestn | maj-junij2019 | Letnik 88



je tudi zmanjs$anje herniiranih tonzil s
koagulacijo ali delno tonzilektomijo (10)
ter, predvsem pri hidrocefalusu, odprtje
Magendiejevega foramna (6). Za zmanj-
$anje siringomielije pa se lahko uporabi-
jo razli¢ne vrste dreniranja (3).

Pri odraslih bolnikih se najpogosteje
uporabljajo tehnike: dekompresija za-
daj$nje kotanje oz. foramna magnuma,
odprtje dure z duroplastiko in odprtje
arahnoidee z resekcijo. Pri pediatri¢nih
bolnikih pa je odprtje arahnoidee s ton-
zilarno resekcijo manj pogosto (9).

V 80-90 % pride po kirurski obrav-
navi do izbolj$anja simptomov ali usta-
vitve napredovanja le-teh. Najpogoste;jsi
zapleti so krvavitve po operaciji, likvo-
reja, asepti¢ni ali bakterijski meningitis
in ponovitev bolezni (2). Drugi mozni
zapleti so Se cervikalna nestabilnost in
cerebelarno pogrezanje (12).

Predstavili bomo kirursko obravna-
vo bolnikov s CM-I v Univerzitetnem
klini¢cnem centru (UKC) Maribor na
Oddelku za nevrokirurgijo in jo pri-
merjali z obravnavo drugod po svetu.
Osredinjamo se na indikacije za ope-
racijo, na vrsto operacije in rezultate
zdravljenja.

2 Metode

Opravili smo retrospektivno anali-
zo bolnikov, ki so bili operirani zaradi
CM-Iv UKC Maribor Kirurski kliniki na
Oddelku za nevrokirurgijo v obdobju od
januarja 2010 do maja 2016. V tem casu
smo obravnavali 10 bolnikov. Pregledali
smo njihovo zdravstveno dokumenta-
cijo in zabelezili demografske podatke,
podatke o simptomih in znakih pred
operacijo, podatke o operaciji, analizirali
slikovno dokumentacijo pred in po ope-
raciji in izid zdravljenja po operaciji.

Vse operacije so potekale v opera-
cijski dvorani Oddelka za nevrokirur-
gijo. Namen vseh kirurskih posegov je
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bila dekompresija CM-I. Vsi bolniki so
bili name$ceni v trebusni polozaj, gla-
va pa je bila minimalno flektirana in
vpeta v Mayfieldov okvir. Pri vseh je bil
opravljen rez koze v srednji ¢rti od ok-
cipitalne protuberance do trnastega iz-
rastka tretjega vratnega vretenca (C3).
Sledilo je prepariranje, nato pa pri vseh
subokcipitalna kraniektomija. Obseg
kraniektomije je bil od 1,5cm pod ok-
cipitalno protuberanco pa do foramna
magnuma. Odstranjena kost je bila po-
vr$ine 3 x 3 cm. Sledila je laminektomija
C1vvseh primerih, ob ve¢jih herniacijah
tonzil tudi C2 in zgornjega dela lami-
ne C3. Tako smo si prikazali duro in jo
razplastili na zunanjo in notranjo plast.
Skozi prosojno notranjo plast smo lah-
ko videli obe tonzili. Kadar smo opazili
zadostno gibanje cerebelarnih tonzil,
smo z dekompresijo na tej stopnji po-
seg zakljucili. V nasprotnem primeru je
sledil rez dure v obliki ¢rke Y. Razprli
smo arahnoideo, prepoznavali anatom-
ske strukture in v primeru velikih her-
niacij opravili $e koagulacijo in resekcijo
koncev cerebelarnih tonzil. Ob obsezni
hidromieliji smo naredili fenestracijo
in sprostitev hidromielije. Po izpiranju
je sledila plastika dure. V vseh primerih
smo jo naredili z nadomestkom dure iz
govejega perikarda. Preko smo prelepili
tahosil (kolagensko gobico) ali samole-
pilno umetno duro in v vseh primerih
prelili s fibrinskim lepilom, da bi prepre-
¢ili morebitno likvorejo. Sledilo je zapr-
tje operativne rane po plasteh. Podatke o
bolnikih smo zbrali v tabele in opravili
deskriptivno statistiko vzorca. Opravili
smo pregled angleske literature v po-
datkovni bazi PubMed in Ovid na temo
kirurskega zdravljenja CM-I. Osredinili
smo se na indikacije za kirurski poseg in
na vrsto posega. Rezultate raziskav smo
primerjali z nasimi ugotovitvami.
Raziskavo je odobrila Komisija za
medicinsko etiko UKC Maribor, dne
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28. marca 2019 (sklep st. UKC-MB-
KME-40/19).

3 Rezultati

V UKC Maribor na Oddelku za
nevrokirurgijo smo v obdobju od janu-
arja 2010 do maja 2016 operirali 10 bol-
nikov v starosti od 11-57 let. Stirje bolniki
so bili mlajsi od 18 let. Mediana starosti
bolnikov je bila 27,5 let. Od 10 bolnikov
je bilo 8 Zensk in 2 moska.

Simptomi pred operacijo so trajali od
1meseca do 29 let, pri polovici bolnikov
od 1 do 3 leta. Glavoboli so bili prisotni
pri 8 bolnikih, bili tipi¢no okcipitalno
umesceni in so se poslabsali pri napenja-
nju ali kasljanju. Bolecina v vratu je bila
prisotna pri 4 bolnikih, vrtoglavica pri 2
bolnikih, 1 bolnik pa je porocal o mra-
vljiné¢enju v rokah.

Trajanje znakov (Tabela 1) pred ope-
racijo pa je bilo od 1 leta do 29 let. Pri
nobenem od 10 bolnikov se nevrolo-
$ki znaki niso pojavili pred 1 letom. Pri
enem bolniku, pri katerem je bilo traja-
nje bolezni daljse ali enako 15 let, je bila
prisotna spasti¢na tetrapareza in motnja
senzibilitete za dotik, bole¢ino in tem-
peraturo, pri drugem pa samo spastic-
na tetrapareza. Pri enem bolniku je bila
prav tako prisotna motnja senzibilitete,
pri drugem pa tremor rok.

Diagnozo CM-I smo pri vseh posta-
vili s pomo¢jo MRI. Pridruzeno hidro-

Tabela 1: Znaki nevroloske prizadetostiin
delez v %. Arhiv oddelka za nevrokirurgijo UKC
Maribor.

Znaki nevroloske prizadetosti

Brez nevroloskih znakov 6 (60 %)
Pareza 2 (20 %)
Znaki prizadetosti malih mozganov  1(10 %)
Zmanjsana obcutljivost za dotik 2 (20 %)

mielijo je imelo pet bolnikov, od tega je
bila ena minimalna, ena pa obsezna in je
zajemala celoten spinalni kanal. Skoliozo
sta imela 2 bolnika. Pri nobenem bolniku
ni bil prisoten obstruktivni hidrocefalus.
Pri vseh 10 bolnikih smo se odlo-
¢ili za kirur$ko obravnavo. Cilj je bil
zmanj$ati pritiskanje na mozgane na
cervikomedularnem stiku, zagotovi-
ti normalno krozenje CST in zmanjsati
hidromielijo. Pri vseh smo naredili su-
bokcipitalno kraniektomijo in laminek-
tomijo. Laminektomija je pri 6 bolnikih
zavzemala samo lamino vretenca Ci, pri
4 bolnikih pa lamino Ci in Cz. Pri 4 bol-
nikih smo duro razplastili na zunanjo in
notranjo plast, pri 4 bolnikih pa smo na-
redili duroplastiko z duralnim vsadkom.
Fenstracija hidromielije je bila opravlje-
na le pri bolnici z obsezno hidromielijo.
V skupini 10 bolnikov, ki smo jih
obravnavali, ni nih¢e umrl. Zapleti po
operaciji, ki smo jih zaznali, so bili: teko-
¢inska kolekcija likvorja v podkozju pri
enem bolniku, pri drugem tudi povisana
telesna temperatura in oteklina v pre-
delu operativne rane ter izcedek iz rane
pri dveh bolnikih. Ve¢inoma so bolniki
prisli na kontrolni pregled $est mesecev
po operaciji, ki je obsegal tudi kontrol-
ni MRI glave in vratnega dela hrbtenice.
Bolnike smo sledili v povprecju tri leta
po operaciji (od 6 mesecev do 6 let). Vsi
bolniki so navajali izbolj$anje simpto-
mov.
Skolioza se je pri obeh bolnicah po-
pravila, tako da nista potrebovali or-
topedskega kirurskega zdravljenja. Pri
obeh bolnikih s spasti¢no tetraparezo je
prislo do izboljsanja v smislu manj okor-
ne hoje, nepomic¢na bolnica pa je bila ob
opori sposobna vstati. Motori¢ni izpadi
so se pri obeh bolnikih izboljsali, med-
tem ko ni priSlo do bistvenega izbolj-
$anja senzori¢nih izpadov. Okcipitalni
glavoboli so se pri vseh 8 bolnikih popra-
vili. Pri eni bolnici so bili glavoboli sicer
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blazji kot pred operacijo, vendar $e ved-
no zelo izraziti $est mesecev po operaciji.
Bolecina v vratu se je pri vseh 4 bolnikih
zmanjsala. Vrtoglavica, ki se je pojavljala
pri 2 bolnicah, je po operaciji v celoti iz-
ginila. Pri 5 bolnikih je bila po operaciji
prisotna bole¢ina v vratu in zmanj$ana
gibljivost.

Vsi bolniki so morali opraviti MRI
nekaj tednov po operaciji, ki je poka-
zal zmanj$anje hidromielije, zmanj$anje
kompresije na mozgansko deblo in raz-
$irjen foramen magnum.

4 Razpravljanje s pregledom
literature

Glavno vprasanje, ki smo si ga zas-
tavili, je bilo, kateri tip dekompresijske
operacije je v literaturi dal najboljse
rezultate, in sicer: najvecje izboljSanje
simptomov in znakov, najman;j zapletov
brez potrebne ponovne operacije, kateri
tip operacije pa pri nasih bolnikih.

Pripominjamo, da je bila v naso raz-
iskavo vklju¢ena sorazmerno majhna
populacija bolnikov, tako da popolnoma
zanesljivih zaklju¢kov ne moremo nare-
diti.

4.1 Subokcipitalna
kraniektomija brez
duroplastike in z njo

Izvedenih je bilo veliko $tudij, pri ka-
terih so primerjali dva pomembna tipa
operacije, dekompresijo zadnje kotanje z
duroplastiko aki brez nje. Pri odraslih so
ugotovili, da ni statisti¢ne razlike v kirur-
$kem izidu in zmanj$anju hidromielije
med obema tipoma operacije, vendar pa
je stevilo zapletov vecje pri dekompresi-
ji z duroplastiko, pri dekompresiji brez
duroplastike pa vecje $tevilo ponovnih
operacij (8, 10, 13, 14, 15). Kratkoro¢ni in
dolgoro¢ni izid operacije je bil enak (13).
Glede na MRI in uporabo merjenja her-
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niacije tonzil pred operacijo, ni statistic-
ne razlike v stopnji1in 2 med dekompre-
sijo z duroplastiko ali brez nje, vendar pa
je v stopnji 3 statisticno obc¢utno izbolj-
$anje klini¢ne simptomatike in velikos-
ti hidromielije po dekompresiji zadnje
kotanje z duroplastiko (15). Pri pedia-
tri¢nih bolnikih so bili rezultati podob-
ni (14, 16). Elektrofizioloske raziskave so
tudi pokazale, da se ¢as prevodnosti ni
oz. se je le malenkostno izboljsal po de-
kompresiji zadnje kotanje z duroplasti-
ko (14). Vseeno pa je, glede na raziskavo
McGirt in sodelavcev, pri otrocih s pre-
mikom tonzil pod inferiorno mejo loka
atlasa in samo z dekompresijo zadnje ko-
tanje v primerjavi z duroplastiko pove-
zana z dvakratnim tveganjem za ponovi-
tev simptomov (13). Ce primerjamo nase
rezultate dekompresije z duroplastiko
ali brez nje pridemo do podobnih odgo-
vorov. Je pa potrebno omeniti, da bi bili
zapleti, ki so se pojavili pri duroplastiki,
lahko povezani z dodatnim posegom, tj.
z odprtjem arahnoidee in fenestracijo si-
ringomielije. Pri pediatri¢nih bolnikih je
bila veckrat izvedena samo dekompresija
brez duroplastike pri tistih, ki niso imeli
tako izrazitih simptomov in znakov oz.
katerih simptomi in znaki niso bili priso-
tni dalj ¢asa. V literaturi smo zasledili, da
se ponavadi kot prva moznost operacije
izvede samo dekompresija pri bolnikih z
manj simptomi, dekompresija z duropla-
stiko pa se uporabi za bolj napredovale
primere (16).

4.2 Subokcipitalna
kraniektomija z razepitvijo
dure brez durotomije

Dura je lahko na kraniocervikalnem
stiku razcepljena na dve plasti: zunanjo in
notranjo. Zunanja plast dure je bolj krh-
ka, med tem ko je notranja plast zelo pla-
sti¢na in ima sposobnost razsiritve ob do-
loc¢enih stresnih dogodkih (10). Pri tirih
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bolnikih, ki so bili operirani pri nas, smo
napravili razcepitev dure brez durotomi-
je.Znaki so se po operaciji popravili, ven-
dar so $e vedno ostali prisotni v manjsem
obsegu. Glede na literaturo naj bi ta tip
operacije prispeval predvsem h krajsemu
¢asu hospitalizacije (10), vendar pa naj bi
s popolnim odprtjem dure dosegli boljse
rezultate kot samo z razcepitvijo le-te (6).
Razlike v krajsem casu hospitalizacije pri
bolnicah, pri katerih smo napravili samo
razcepitev dure brez durotomije, in pri
tistih, pri katerih je bila narejena tudi du-
roplastika, nismo zaznali.

4.3 Vsadki

Dolgoro¢ni izid dekompresije z du-
roplastiko je odvisen tudi od upora-
be vsadkov. Parker in sodelavci v svoji
retrospektivni raziskavi predpostavlja-
jo, da je povecano $tevilo zapletov pri
dekompresiji zadnje kotanje posledica
uporabe vsadkov (8). Avtologna lobanj-
ska pokostnica je povezana z manjsim
Stevilom asepti¢nega meningitisa, okuz-
bo ran in tvorbo psevdomeningokele v
primerjavi z alografti. Attenello in kolegi
pa so pridli do ugotovitve, da je razsir-
jen politetrafluoroetilen v primerjavi z
lobanjsko pokostnico ugodnejsi glede
na izboljsanje simptomov, zmanj$anje
hidromielije in vzpostavitve fizioloskega
toka CST (11). Najvecje slabosti neavto-
lognih vsadkov so: pove¢ana moZnost
krvavitve, prenos bakterij ali virusov,
prenos Creutzfeldt-Jakobove bolezni,
eozinofilni asepticni meningitis, podalj-
$an Cas celjenja rane, reakcija na tujek in
brazgotinjenje (11). Pravtako je povecano
Stevilo ponovitev simptomov v skupini z
alografti (11). Lobanjska pokostnica ima
predvsem prednosti avtolognega tkiva,
se pravi pospesuje celjenje, razsirjen po-
litetrafluoroetilen pa naj bi zmanjsal na-
stanek zarastlin med graftom in Ziv¢nim
tkivom ter preprecil preveliko raztezanje

tkiva (17). Vseeno pa, glede na literaturo,
ob odloc¢anju za duroplastiko ni vecje
razlike med avtolognimi in neavtologni-
mi vsadki. Kljub temu pa, kadar je na vo-
ljo lobanjska pokostnica dobre kakovo-
sti, bi morala biti to nasa prva izbira (11).
Pri nas smo pri vseh bolnikih, pri katerih
je bila izvedena duroplastika, uporabili
goveji perikard kot nadomestek za duro.
Tako razlik v kon¢nem izidu operacije
ne moremo ugotavljati.

4.4 Razsirjena ali omejena
subokcipitalna kraniektomija

Kadar govorimo o subokcipitalni
kraniektomiji, se moramo tudi odloci-
ti, kako velika naj bo kraniektomija, da
bomo dosegli zadovoljivo dekompresijo
foramna magnuma. Premajhna krani-
ektomija lahko povzro¢i nezadovoljivo
dekompresijo, medtem ko prevelika lah-
ko teoreti¢no povzrodi spust cerebeluma
skozi to okvaro (18). Klekamp in sodelov-
ci so poudarili, da manjsa kraniektomija
nudi boljse rezultate kot velika (6). Mora
pa biti subokcipitalna kostna dekompre-
sija dovolj velika, da se ustvari umetna
cisterna magna, kar je nujno potrebno,
¢e zelimo, da se herniirani tonzili pre-
maknejo navzgor (18). Obsezna subokci-
pitalna kraniektomija s povecano resek-
cijo lateralnega roba foramna magnuma,
ki jo je promoviral Sindou in sodelavci,
se ni izkazala za ucinkovitejSo od stan-
dardizirane subokcipitalne kraniekto-
mije (8). Pri nas smo pri vec¢ini bolnikov
izvedli standardno subokcipitalno kra-
niektomijo, velikosti 3 x 3 cm.

4.5 Odprtje arahnoidee in
resekcija tonzil

Bolniki s hidromielijo, predhodno
dekompresijo foramna magnuma ali
obsezno patologijo arahnoidne ovoj-
nice vcasih potrebujejo bolj agresivno
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dekompresijo (10). Odprtje arahnoi-
dee izpostavi subarahnoidni prostor ter
poveca tveganje za adhezivni arahnoi-
ditis, asepti¢ni meningitis in iztekanje
CST (18). Pri nas smo odprli arahnoideo
pri 3 bolnikih. Za odprtje smo se odlo-
¢ili, saj po durotomiji nismo zaznali za-
dostnih premikov cerebelarnih tonzil.
Dva bolnika sta imela zaplete po opera-
ciji, in sicer kolekcijo likvorske tekocine.
Glede na literaturo nekateri avtorji sve-
tujejo odprtje arahnoidee samo v prime-
ru CM-I s hidromielijo in/ali hidrocefa-
lusom, kadar enostavna dekompresija ni
dovolj ucinkovita za vzpostavitev dob-
rega toka CST (6). Drugi pa trdijo, da
ni razlik v izidu dekompresije zunaj ali
znotraj arahnoidee (18). Noben od 3 bol-
nikov, pri katerih smo naredili incizi-
jo arahnoidee, ni imel hidrocefalusa in
$lo je za njihovo prvo dekompresijsko
operacijo. Pri vseh je bila prisotna tezja
klini¢na slika, z nevroloskimi izpadi, pri
enem z obsezno herniacijo in tetrapare-
zo, pri drugem obsezno hidromielijo in
senzibilitetnimi izpadi in tretjem obsez-
no hidromielijo in spasti¢no tetraparezo.
Pri vseh je prislo do izbolj$anja simpto-
mov, vendar je dolocena simptomatika
$e vedno ostala.

Ce pa ostaja cirkulacija CST kljub od-
prtju arahnoidee Se vedno nezadovoljiva,
nekateri avtorji predlagajo Se dodatno
resekcijo tonzil (6). Resekcija tonzil naj
bi omogocila takojsen prehod iz cetrtega
ventrikla ter preprecila repozicijo tonzil,
s tem pa dosegla neoviran tok CST iz ce-
trtega ventrikla, kar je eden od ciljev de-
kompresije (17). Prav tako naj bi bile pri
vedjem Stevilu bolnikov tonzile ¢vrste in
glioti¢ne, kar bi povzrocilo, da bi se tez-
je sprostile samo z dekompresijo zadnje
kotanje (17). Tako naj bi resekcija tonzil
zmanj$ala potrebo po ponovni operaci-
ji (17). Kljub temu po mnenju Sindouja
in sodelavcev resekcija tonzil ne prispeva
dosti k izbolj$anju (6), privede pa lahko

KirurSka obravnava bolnikov z malformacijo Chiari | v razli¢nih starostnih obdobjih

IZVIRNI ZNANSTVENI CLANEK

do najve¢ zapletov (7). Ce jo primerjamo
z dekompresijo z duroplastiko, je njen
uc¢inek na zmanjsanje velikosti hidromi-
elije veliko manjsi (7). Ravno nasprotno
pa naj bi bil pri pediatricni populaciji
uc¢inek dekompresije z resekcijo tonzil
na zmanj$anje hidromielije statisticno
gledano vedji, na izbolj$anje simptomov
in znakov pa manjsi (7). Pri nobenem od
10 nasih bolnikov nismo resecirali tozil,
tako da iz svojih izku$enj ne moremo li-
teraturi nic¢esar dodati.

4.6 Zamasitev centralnega
kanala pri obeksu ter
vzpostavitev drenaz

V literaturi sta omenjena Se dva tipa
operacije, ki se lahko izvedeta pri bolni-
kih s CM-I,in sicer zamasitev centralnega
kanala pri obeksu ter vzpostavitev drenaz.
Na nasem oddelku s prvim tipom opera-
cije nismo imeli izkuSenj, medtem ko smo
drenazo vzpostavili skupaj z duroplastiko
pri eni bolnici z izrazito simptomatiko in
obsezno hidromielijo. Hilda in sodelav-
ci so primerjali rezultate subokcipitalne
kraniektomije z dekompresijo C1 in si-
ringosubarahnoidalno (SS) drenazo pri
bolnikih s CM-I in hidromielijo (8). Prigli
so do ugotovitve, da so se klini¢ni simp-
tomi in radioloski izvidi izboljsali hitre-
je v skupini bolnikov s SS drenazo (8).
Aghakhani in sodelavci so prav tako
prisli do ugotovitve, da je ventrikulo-pe-
ritonealna (VP) drenaza najboljsa izbira
zdravljenja hidrocefalomielije (19). Na
drugi strani pa Sindou in sodelavci trdijo,
da vzpostavitev drenaz ni ve¢ primeren
nacin zdravljenja hidromielije (6). Ena
od raziskav je tudi pokazala, da je imela
vzpostavitev drenaze skupaj z dekompre-
sijo ali brez nje najslabse rezultate, kar za-
deva izboljsanje klini¢nih simptomov in
znakov ter zmanjsanje velikosti hidromi-
elije (7). Prinasi bolnici je po duroplastiki
in SS drenazi prislo do izbolj$anja simpto-
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mov in znakov ter do Zelenega zmanjsa-
nja hidromielije. Nevroloskih izpadov, ki
so v manjsi meri Se vztrajali, ne pripisuje-
mo tipu operacije, ampak ¢asu 15 let, ki je
pretekel od zacetka pojava simptomov do
operacije. Ce primerjamo to bolnico z os-
talimi 4 bolniki s hidromielijo, pri ¢emer
smo pri dveh napravili duroplastiko in pri
dveh razcepitev dure, ne vidimo razlik,
saj je prislo do zmanj$anja hidromielije v
vseh primerih.

4.7 Trajanje simptomov

Veliko avtorjev je poudarilo, da je
treba bolnike z napredujo¢imi klinic-
nimi simptomi in znaki operirati ¢im
hitreje, Se preden postanejo spremembe
v hrbtenjac¢i nepovratne (19). Pri nas je
bila srednja vrednost od pojava znakov
do operacije 18 mesecev, v polovici pri-
merov je bil ta ¢as znotraj enega leta. Pri
vseh bolnikih je sicer prislo do izboljsa-
nja, kar potrjuje ugotovitev Aghakhanija
in sodelavcev, da je tudi pozna operacija
boljsa kot ni¢ (19). Glede na primerjavo
znakov pred operacijo in po njej, ¢e izk-
lju¢imo dva bolnika, ki sta bila operirana
15 let in 29 let po pojavu znakov, ne mo-
remo govoriti o tem, da bo izid boljsi, ¢e
bomo operacijo izvedli ¢im prej. Pri vseh
bolnikih, tudi ¢e pogledamo bolnika, ki
sta bila operirana 15 let in 29 let po po-
javu simptomov, in ostale bolnike, ki so
bili operirani znotraj 3 let, lahko vidimo,
da so se simptomi in znaki po operaciji
vseeno precej izboljsali.

Bolniki z dolgo zgodovino simptomov
in znakov CM-I in hidromielije bodo
imeli pogosteje vidno atrofijo zgornjih
udov in povecan tonus spodnjih udov,
simptomatiko motenj hoje in ravnotezja
ter glavobole ob telesni dejavnosti (17).
Bolnica, obravnavana pri nas, s 15-letno
zgodovino CM-I in hidromielije, je imela
izrazito povecan tonus v rokah in nogah,
tezave pri hoji in atrofijo zgornjih udov.

4.8 Napovedni dejavniki

Najpomembnej$i napovedni dejav-
nik, ki ga je opisal Nagib, je prisotnost
klini¢nih simptomov in znakov, kot so:
skolioza, glavobol, cervikalna bolecina
in/ali spalna apneja (8). Pri pediatri¢ni
populaciji naj bi visja starost ob diagnozi
pomenila hujSe nevroloske simptome (
20). Pri nas smo obravnavali §tiri bolni-
ke, mlajse od 18 let, in glede na njihove
simptome ter starost ob diagnozi nismo
prisli do enakega zakljucka kot v litera-
turi. Najstarejsa v pediatri¢ni populaciji
bolnikov je bila stara 15 let ter je imela ob
diagnozi prisotne samo okcipitalne gla-
vobole, medtem ko je dve leti mlajsi fant
imel $e tremor rok in bolecine v vratu,
4 leta mlajse dekle pa okcipitalne glavo-
bole in skoliozo. Pri vseh bolnikih, ki so
bili pri nas operirani in so imeli prisotno
skoliozo, okcipitalne glavobole ter cer-
vikalno bolecino, je prislo do obcutnega
izboljsanja. Skolioze pri obeh bolnicah
po operaciji ni bilo ve¢, cervikalna bole-
¢ina je izzvenela, le okcipitalni glavobol
je v manj$em obsegu ostal pri eni bolni-
ci, od 4, ki so ga imeli pred operacijo.

Valentini in sodelavci so prisli do za-
kljucka, da so pogosto klini¢ni simptomi
pri otrocih veliko hujsi kot pri odraslih,
rezultati operacije pa veliko boljsi (8). S
tem zakljuckom se po nasih rezultatih
delno strnijamo. Res je, da so bili rezultati
operacije pri pediatri¢ni populaciji boljsi
kot pri odraslih, z ob¢utnim izbolj$anjem
simptomatike in manj zapleti, vendar pa
je bila simptomatika CM-I pri odraslih v
nasih primerih veliko bolj izrazita.

5 Zakljucek

Rezultati nase raziskave so primer-
ljivi z rezultati podobnih raziskav v lite-
raturi. Ob tem moramo opomniti, da je
bilo $tevilo bolnikov, vklju¢enih v naso
$tudijo, sorazmerno majhno. Razvidno
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je, da nobena raziskava ni to¢no opre-
delila, kdaj se je treba odlociti za dolo-
¢en tip operacije, prav tako je prisotna
velika raznolikost v izidu operacije. V
skupini 10 bolnikov, ki so bili obravna-
vani pri nas, ni bilo ve¢jih zapletov po
operaciji in ni bilo smrti. Vse operacije
so bile opravljene samo pri bolnikih s
simptomi. NajpogostejSa operacija pri
nas je bila subokcipitalna kraniektomija
z durotomijo ali brez nje, medtem ko je
v literaturi najpogosteje opisana subok-
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cipitalna kraniektomija z duroplastiko.
Izkusnje pri nas ter tudi drugod po svetu
kazejo, da vecjih razlik pri izidu opera-
cije med tema dvema tipoma ni. Glede
obseznejsih tipov operacij, kot so odstra-
nitev arahnoidee, koagulacija in resekci-
ja cerebelarnih tonzil, nase izku$nje in
literatura ne dajejo $e zanesljivih ugoto-
vitev glede njihove klini¢ne uporabnosti,
saj jih je bilo premalo. Torej mora biti
kirur§ka obravnava za vsakega bolnika
individualizirana.
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