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lzvlecek

Izhodisce. Chiarijeve malformacije so raznolika klini¢na in
radioloska stanja, za katere je znacilna herniacija rombo-
encefalnih struktur preko velike zatilne odprtine (VZO).
Chiarijeve malformacije so lahko simptomatske ali brezsimp-
tomne. O nacinu zdravljenja se odlo¢imo glede na patofizi-
oloski proces, ki je privedel do njihovega nastanka, in glede
na klini¢no sliko.

Material, preiskovanci in metode. Preiskali smo otroke s Chi-
arijevo malformacijo, ki smo jih v obdobju 2015-2018 preg-
ledali v Enoti za otrosko nevrokirurgijo UKC Ljubljana.
Rezultati. Obravnavali smo 45 otrok s Chiarijevo malforma-
cijo, izmed njih 39 otrok s Chiarijevo malformacijo tipa 1
(CIM) in Sest otrok s Chiarijevo malformacijo tipa 2 (ClIM).
CIM smo v 9 primerih zdravili operativno, CIIM pa smo na ta
nacin zdravili le venem primeru.

Zakljucki. Chiarijeve malformacije so posledica razli¢nih
patofizioloskih procesov. Njihovo poznavanje je pomembno
zaradi pravilne odlocitve o ustreznem nacinu zdravljenja.

Kljuéne besede: Chiari malformacija, hidrocefalus, intrakra-
nialni tlak, kraniocervikalni prehod.

Abstract

Background. Chiari malformations represent different clini-
cal and radiological clinical entities that share the herniation
of the rhomboencephalic structures through the foramen
magnum as a common characteristic. Chiari malformations
can be symptomatic or asymptomatic. The therapeutic
strategies for these malformations differ according to the
pathophysiological processes that cause them and the clin-
ical picture.

Materials and methods. All paediatric patients with Chiara
malformation treated in the Paediatric Neurosurgical Unit
of the University Medical Centre Ljubljana between 2015
and 2018 were enrolled.

Results. 45 children were treated for a Chiari malformation.
39 had Chiari 1 malformations (CIM) and six had Chiari 2
malformations (CIIM). Nine CIM and one CIIM were treated
surgically.

Conclusions. Chiari malformations are caused by different
pathophysiological processes that must be differentiated to
select the best treatment for each single case.

Key words: Chiari malformation, hydrocephalus, intracrani-
al pressure, craniocervical passage.
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SLIKA 1: CHIARIJEVA MALFORMACIJA TIPA 1
IN PRIDRUZENA ZNACILNA SIRINGOMIELIJA, KI
ZAJEMA CELOTNO HRBTENJACO.

FIGURE 1: TYPE 1 CHIARI MALFORMATION WITH
TYPICAL SYRINGOMYELIA INVOLVING THE
WHOLE SPINAL CORD.

Izhodisce

Chiarijeve malformacije so bolezenska
stanja, pri katerih del romboencefalnih
struktur (pons, medula oblongata in
mali mozgani), ki se v normalnih pogo-
jih nahajajo v zadnji kotanji, prodre
skozi veliko zatilno odprtino (VZO) v
spinalni kanal.

Poznamo stiri tipe (1):

 Chiarijeva malformacija tipa 1 (CIM)
je najbolj pogosta. Za CIM je znaci-
len pomik cerebelarnih tonzil za vec
kot 5 mm pod VZO, mozgansko deb-
lo pa ima normalno lego. Lahko je
pridruzena hidrosiringomielija oz.
razsiritev centralnega spinalnega
kanala (Slika 1).

« Chiarijeva malformacija tipa 2 (CIIM)
je prisotna pri bolnikih z odprto spi-
no bifido oz. mielomeningokelo. Gre
za kavdalni pomik cerebelarnega
vermisa, tonzil, mozganskega deb-
la in cetrtega ventrikla, pogosta je
tudi siringomielija. Znotrajlobanjsko
ugotavljamo tudi razlicne pridruze-
ne anomalije (agenezija kaloznega
korpusa, polimikrogirija, agenezija

SLIKA 2: PRI CHIARIJEVI MALFORMACIJI TIPA 2 SO POLEG HERNIACIJE TONZIL PRISOTNI TUDI HERNIA-
CIJA DEBLA IN VERMISA, AGENEZIJA KALOZNEGA KORPUSA, AGENEZIJA VERMISA, MAJHNA ZADNJA
KOTANJA, HIDROCEFALUS Z VSTAVLJENO VENTRIKULOPERITONEALNO DRENAZO IN STEVILNE DRUGE
MORFOLOSKE ANOMALIJE OSREDNJEGA ZIVCEVJA. PUSCICA KAZE NA IZREDNO NIZKO POLOZEN TOR-
KULAR, KAR ONEMOGOCA SIROKO OKCIPITALNO KRANIEKTOMIJO PRI OPERACIJI.

FIGURE 2: IN TYPE 2 CHIARI MALFORMATION, IN ADDITION TO TONSILLAR HERNIATION, OTHER FEA-
TURES CAN BE OBSERVED; HERNIATION OF THE BRAINSTEM AND VERMIS, AGENESIS OF THE CORPUS
CALLOSUM AND VERMIS, SMALL POSTERIOR FOSSA, HYDROCEPHALUS WITH A VENTRICULOPERITO-
NEAL SHUNT AND NUMEROUS OTHER MORPHOLOGICAL ANOMALIES OF THE CENTRAL NERVOUS SYS-
TEM. THE ARROW INDICATES THE EXTREMELY LOW POSITION OF THE TORCULA, PREVENTING WIDE

OCCIPITAL CRANIOTOMY.

vermisa), ki skupaj tvorijo kompleks
ClIM (Slika 2).

o Chiarijeva malformacija tipa 3 je
redka (< 1 % vseh Chiarijevih mal-
formacij) in skrajna oblika herniacije
rombencefalona. Obsezni deli malih
mozganov in mozganskega debla
segajo zunaj znotrajlobanjskega in
intraspinalnega prostora ter tvori-
jo okcipitalne ali cervikalne podko-
Zne ciste. Pridruzeni so tudi druge
anomalije zZiv¢evja in hudi nevrolo-
ki izpadi.

« Chiarijeva malformacija tipa 4 je
hipoplazija ali aplazija malih mozga-
nov in ne prava herniacija rombence-
falona, zato je vkljucitev te skupine v
poglavje herniacij romboencefalnih
struktur skozi VZO vprasljiva.

Otroci s CIM pogosto nimajo nikakrsnih
simptomoyv, zato CIM navadno odkrije-
mo povsem naklju¢no. Bolniki navajajo
glavobole, ob pridruzeni siringomieliji
pa tudi nevroloske izpade udov in tru-
pa. Pri CIIM prevladujejo nevroloski
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izpadi, povezani s pridruzenimi malfor-
macijami (kompleks CIIM), ki nastanejo
ob odprti spini bifidi. Pri CIIM so nevro-
loski izpadi zelo hudi Ze ob rojstvu.

Zdravljenje je lahko konzervativno ali
kirursko. Kirurski poseg je indiciran
pri simptomatskih primerih, zlasti ce
je Chiarijeva malformacija posledica
motenj v pretoku likvorja preko krani-
ocervikalnega prehoda ali simptomat-
ske kompresije mozganskih struktur.

Patofiziologija

Chiarijeve malformacije je prvi opisal
Hans Chiari in jih oznadil za posledico
hidrocefalusa (1). Sicer glede nastanka
Chiarijevih malformacij obstajajo Ste-
vilne teorije. McLone in Knepper sta
razvila embriolosko teorijo, ki pojav
ClIM pojasnjuje z zgodnjim iztekanjem
likvorja skozi defekt v nevralni cevi in
s posledi¢no manjso napetostjo primi-
tivnega znotrajlobanjskega ventriku-
larnega sistema (2), kar naj bi privedlo
do herniacije romboencefalnih struk-
tur zaradi majhne zadnje kotanje in do
drugih malformacij celotnega Zivcev-
ja. Po hidrodinamicni teoriji (3) ima
pri razvoju nevralne cevi klju¢no vlo-
go pulziranje ob nastajanju likvorja iz
supratentorialnih in infratentorialnih
horoidnih pleteZev. Bistvenega pome-
na je ravnovesje med pulzirajo¢im
likvorskim tokom v supratentorialnem
in infratentorialnem prostoru, zato
lahko motnje privedejo do kavdalne
tentorialne migracije, zmanjsanja zad-
nje kotanje in posledi¢ne Chiarijeve
malformacije.

Opisane teorije so le delno resnicne in
predvsem nepopolne. Chiarijeve mal-
formacije so namre¢ kompleksna in
raznovrstna stanja z razlicnim pato-
fizioloskim izvorom. CIM ni priroje-
na malformacija, ampak pridobljena
malformacija, pravzaprav “deformaci-
ja", natancneje ektopija cerebelarnih
tonzil (4). To potrjujeta tudi dejstvi,
da CIM prakti¢no nikoli niso opisali pri
novorojenckih in da s histoloskimi prei-
skavami tonzil pri CIM lahko izkljucimo

SLIKA 3: BAZILARNA INVAGINACIJA, PRIDRUZE-
NA CHIARIJEVI MALFORMACHI TIPA 1. KIRURSKO
ZDRAVLJENJE POLEG KRANIOCERVIKALNE
DEKOMPRESIJE VKLJUCUJE TUDI KRANIOCERVI-
KALNO FIKSACIJO.

FIGURE 3: BASILAR INVAGINATION WITH ASSOCI-
ATED TYPE 1 CHIARI MALFORMATION. SURGICAL
TREATMENT INVOLVES NOT ONLY CRANIO-CER-
VICAL DECOMPRESSION BUT ALSO CRANIO-CER-
VICAL FIXATION.

SLIKA 4: CHIARIJEVA MALFORMACIJA TIPA 1V
SKLOPU SINDROMSKE KRANIOSINOSTOZE (PFEI-
FFERJEV SINDROM). VIDIMO PRIDRUZEN HIDRO-
CEFALUS ZARADI ZNOTRAJLOBANIJSKE VENSKE
HIPERTENZIJE.

FIGURE 4. TYPE 1 CHIARI MALFORMATION ASSO-
CIATED WITH SYNDROMIC CRANIOSYNOSTOSIS
(PFEIFFER SYNDROME). ASSOCIATED HYDRO-
CEPHALUS DUE TO INTRACRANIAL VENOUS
HYPERTENSION CAN BE OBSERVED.

SLIKA 5: DVA PRIMERA SIRINGOMIELIJE PRI CHIARIJEVI MALFORACHI TIPA 1, OMEJENA LE NA

SEGMENT HRBTENJACE.

FIGURE 5: TWO CASES OF SYRINGOMYELIA LIMITED TO ONLY ONE SEGMENT OF THE SPINAL CORD IN

TYPE 1 CHIARI MALFORMATION.
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prisotnost nevronalne displazije, ki je
znadilna za druge malformativne pro-
cese (5). Nasprotno sta CIIM in ClIIM
pravi prirojeni malformaciji zivcevja,
povezani z embrionalnimi in razvojni-
mi nepravilnostmi celotnega osrednje-
ga zivCnega sistema.

Po definiciji je CIM herniacija tonzil
za 5 mm preko VZO. Ta arbitrarno
postavljena meja je lahko zavajajoca,
saj ne sloni na natanc¢nih in pono-
vljivih meritvah ter nima klini¢ne
pomembnosti. Povezave med veli-
kostjo herniacije (izrazene v milime-
trih) in pojavom klini¢nih simptomov
ali siringomielije namre¢ ni. Zato je
bolj ustrezna opredelitev, da je CIM
funkcionalna obstrukcija VZO, ki jo
povzroca inferiorni del malih mozga-
nov in ki se kaze z oviranim likvorskim
pretokom ali kompresijo zZivcevja (4).
Obstrukcija je lahko posledica raz-
licnih patofizioloskih procesov, na
katerih sloni tudi pravilno terapev-
tsko odlocanje.

CIM zaradi motnje pretoka likvor-
ja. Hans Chiari je Chiarijeve malfor-
macije pripisoval prav hidrocefalusu
(1), pri cemer moramo upostevati, da
so njegove ugotovitve temeljile na
kadavrskih vzorcih in na napredovalih
bolezenskih stanjih, ki jih danes v kli-
nic¢ni praksi ne srecujemo vec. Izsledki
Stevilnih raziskav kazejo, da je hidro-
cefalus pridruzen CIM v 10 % (6) in da
je ustrezno zdravljenje hidrocefalusa
(pogosto z endoskopsko ventrikulosto-
mijo) resitev tako za hidrocefalus kot
za herniacijo tonzil (7-9).

CIM zaradi kraniocervikalnih kostnih
nepravilnosti. Trdnih dokazov, da je
CIM posledica premajhne zadnje kota-
nje, ni (10). Ugotovili so namre¢, da je
CIM pogosto pridruzena kostnim ne-
pravilnostim kraniocervikalnega pre-
hoda, kot so bazilarna invaginacija
(Slika 3), kraniocervikalna nestabilnost
in atlantookcipitalna fuzija.

CIM zaradi kraniosinostoze in motenj
venske drenaze. CIM je lahko pridru-
Zena znotrajlobanjski venski hiper-
tenziji, ki je znacilna za anevrizmatske

malformacije Galenove vene in za sin-
dromske kraniosinostoze (Pfeifferjev
sindrom, Crouzonov simptom, Aper-
tov sindrom), pri katerih pride do
zozitve jugularnega foramna, zastoja
venske krvi v mozganih, nabreklosti
mozganovine in herniacije tonzil skozi
VZO (11, 12). Povisan venski tlak ovira
tudi resorpcijo livkvorja, kar privede
do hidrocefalusa (Slika 4). Pri anevri-
zmatski malformaciji Galenove vene
vensko hipertenzijo in CIM razreSimo
z embolizacijo anevrizme (13). Pri sin-
dromskih kraniosinostozah CIM obvla-
damo z ekspanzijo lobanjskega svoda,
s ¢imer zmanjSamo znotrajlobanjski
tlak in vzpostavimo normalno vensko
cirkulacijo.

CIM zaradi presnovnih motenj. Stevil-
ne presnovne motnje lahko povzrocijo
nezadostno razvitost lobanje zad-
nje kotanje, ki lahko povzroci CIM.
Taksna stanja ugotavljamo pri otrocih
s pomanjkanjem rastnega hormona, ki
je v20 % vezano na CIM (14), ceprav se
pogosto simptomi CIM pojavijo ali pos-
labsajo prav ob zacetku nadomestne-
ga zdravljenja z rastnim hormonom.
CIM je lahko pridruzena tudi rahitisu,
hipofosfatemiji in pomanjkanju vita-
mina D.

Material, preiskovanci
in metode

V Enoti za otrosko nevrokirurgijo UKC
Ljubljana smo opravili retrospektivno
analizo otrok s Chiarijevo malforma-
cijo, ki smo jih obravnavali v obdobju
2015-2018. Vkljucitveni merili sta bili
starost 0-16 let in radiolosko postavlje-
na diagnoza Chiarijeva malformacija
(tj. herniacija tonzil za vsaj 5 mm). V
raziskavo smo vkljucili otroke, ki smo
jim v preucevanem obdobju diagno-
zo postavili na novo, in otroke, ki smo
jih v tem obdobju pregledali zaradi
Ze diagnosticirane Chiarijeve malfor-
macije. Indikacijo za kraniocervikalno
dekompresijo smo postavili na osnovi
klinicne slike in radioloske slike.

CIM in CIIM smo obravnavali loce-
no, saj se patogeneza, klini¢na sli-
ka in kirurske indikacije pomembno
razlikujejo.

Raziskavo smo opravili v skladu z nace-
li Helsinsko-tokijske deklaracije. Starsi
preiskovancev so se strinjali z vkljuci-
tvijo v raziskavo in so po pojasnilu pod-
pisali privolitev za sodelovanje v njej.

Rezultati

Med januarjem 2015 in majem 2019
smo obravnavali 45 otrok s Chiarijevo
malformacijo, od tega 39 otrok s CIM
in Sest otrok s ClIM. Otrok s Chiarijevo
malformacijo tipa 3 in Chiarijevo mal-
formacijo tipa 4 ni bilo.

Chiarijeva malformacija tipa 1

Obravnavali smo 39 otrok s CIM. Sre-
dnja starost je bila 7,6 leta. V klini¢ni
sliki smo v 17 primerih ugotavljali gla-
vobol, v enem primeru pa nevroloske
izpade, neposredno vezane na CIM
(pareza levega spodnjega uda).

Srednja vrednost obseZnosti herniacije
tonzil je bila 12,4 mm (najmanj 5 mm
in najvec¢ 45 mm). Siringomielija je bila
prisotna pri 8 bolnikih; pri dveh bolni-
kih je zajemala celotno hrbtenjaco (Sli-
ka 1), pri Sestih pa je bila omejena le
na del hrbtenjace (Slika 5). Hidromieli-
ja (blaga razsiritev centralnega kanala)
je bila prisotna pri 5 bolnikih. Kar 26
otrok ni imelo razsiritve centralnega
kanala (Slika 6).

Pri 17 bolnikih je bila CIM pridruze-
na drugim spremembam ali bolezen-
skim stanjem (Tabela 1), zaradi katerih
smo v osnovi opravili magnetnoreso-
nancno slikanje (MRI) glave in spinal-
nega kanala. CIM je bil v treh primerih
pridruzen hidrocefalus; enega bolnika
smo zdravili z ventrikuloperitonealno
drenazo, dva bolnika pa z endoskop-
sko ventrikulostomijo. Dva izmed teh
otrok sta imela sindromsko kranio-
sinostozo (Crouzonov sindrom, Pfei-
fferjev sindrom) in en otrok bazilarno
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invaginacijo v sklopu presnovne bolez-
ni osteogenesis imperfecta. Pri enem
bolniku smo ugotovili pomanjkanje
rastnega hormona, pri dveh okultno
spino bifido (lipom konusa in lipom
terminalnega filuma). Skolioza je bila
prisotna v treh primerih (Slika 7).

CIM smo pri 9 bolnikih zdravili kirur-
$ko. Srednja starost otrok pri operaciji
je bila 9,2 leta (najmanj 3 leta in najvec
16 let). Pri posegu smo pri 8 bolnikih
opravili vrez (incizijo) in rekonstrukci-
jo dure, pri dveh bolnikih pa odstrani-
li tonzili. Pri rekonstrukciji dure smo v
vseh primerih uporabili umetni nado-
mestek dure.

Pri petih izmed operiranih otrok smo
prepoznali siringomielijo, ki je po kirur-
Skem posegu v treh primerih izzvenela
(Slika 8 in Slika 9), v enem pa se je kljub
posegu se nekoliko povecala.

Pri stirih bolnikih je po posegu pris-
lo do kolekcije likvorja v epiduralnem
prostoru (psevdomeningokela) (Slika
10), pri treh bolnikih pa do nastanka
likvorske fistule preko koznih Sivov.
V vseh treh primerih se je razvil tudi
meningitis, ki smo ga uspe$no zdra-
vili z antiobiotiki. Pri enem bolniku
je likvorska fistula zahtevala kirursko
revizijo. Pri enem bolniku je po posegu
prislo do prehodne blage ventrikulo-
megalije, ki pa je izzvenela brez nevro-
kirurske oskrbe.

Chiarijeva malformacija tipa 2

Pri vseh otrocih s CIIM smo diagnozo
postavili ob rojstvu v povezavi z dia-
gnozo mielomeningokela. Obravna-
vali smo Sest otrok, od katerih nihce
ni imel zgodnjih simptomov, poveza-
nih s Chiarijevo malformacijo, in nihce
ni v zgodnjem neonatalnem obdob-
ju potreboval kirurske oskrbe. Sre-
dnja vrednost herniacije tonzil je bila
15 mm. Siringomielija je bila prisotna
pri petih bolnikih in pri dveh obsegala
celotno hrbtenjaco, pri treh pa le nekaj
segmentov.

Hidrocefalus je bil prisoten pri vseh (tj.
Sestih) bolnikih. Pri vseh smo ga zdra-

SLIKA 6: DVA PRIMERA HIDROMIELIJE OZ. BLAGE RAZSIRITVE OSREDNJEGA KANALA (PUSCICI).
FIGURE 6: TWO CASES OF HYDROMYELIA (MINOR DILATATION OF THE CENTRAL CANAL OF THE SPI-

NAL CORD) (ARROWS).

SLIKA 7: SKOLIOZA KOT POGOSTA PRIDRUZENA
NAJDBA PRI CHIARIJEVIH MALFORMACIJAH.

FIGURE 7: SCOLIOSIS IS A COMMON FINDING IN
CHIARI MALFORMATIONS.

SLIKA 8: UCINKOVITO ZDRAVLJENJE CHIARIJEVE
MALFORMACIJE TIPA 1 S KRANIOCERVIKALNO
DEKOMPRESIJO. VIDIMO OBSEZNO SIRINGOMI-
ELIJO PRED KIRURSKIM POSEGOM (A) IN NJENO
RESORPCIJO PO KIRURSKEM POSEGU (B).

FIGURE 8: EFFECTIVE TREATMENT OF TYPE 1
CHIARI MALFORMATION BY CRANIO-CERVICAL
DECOMPRESSION. EXTENSIVE SYRINGOMYE-
LIA PRESENT BEFORE THE SURGERY (A) AND ITS
RESORPTION FOLLOWING THE PROCEDURE (B)
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SLIKA 9: UCINKOVITO ZDRAVLJENJE CHIARIJEVE MALFORMACIJE TIPA 1 S KRANIOCERVIKALNO
DEKOMPRESIJO. VIDIMO SIRINGOMIELIJO V VRATNI HRBTENJACI PRED KIRURSKIM POSEGOM (A) IN
NJENO RESORPCIJO PO KIRURSKEM POSEGU (B).

FIGURE 9. EFFECTIVE TREATMENT OF TYPE 1 CHIARI MALFORMATION WITH CRANIO-CERVICAL
DECOMPRESSION. SYRINGOMYELIA OF THE CERVICAL REGION BEFORE THE SURGERY (A) AND ITS
RESORPTION FOLLOWING THE PROCEDURE (B).

Patologija Stevilo bolnikov
razvojni zaostanek 2
ventrikulomegalija 2
skolioza 2
lipom konusa 1
lipom terminalnega filuma 1
kraniosinostoza sagitalnega Siva 1
Pfeifferjev sindrom 1
Crouzonov sindrom 1
Klinefelterjev sindrom 1
hiperostoza sfenoidne kosti 1
prezgodnja puberteta 1
pomanjkanje rastnega hormona 1
multipla skleroza 1
osteogenesis imperfecta 1

TABELA 1: PRIDRUZENE PATOLOGIJE PRI PREUCEVANIH BOLNIKIH S CHIARIJEVO MALFORMACIJO TIPA 1.
TABLE 1: ADDITIONAL FINDINGS IN THE STUDIED PATIENTS WITH TYPE 1 CHIARI MALFORMATION.

vili z ventrikuloperitonealno drena-
Zo. Pri dveh bolnikih je bila prisotna
skolioza.

Pri enem bolniku sta Chiarijeva mal-
formacija in siringomielija povzrocili
napredujoco parezo desnega zgornje-
ga uda. Indicirana je bila kraniocervi-
kalna dekompresija, ki smo jo izvedli z
durotomijo in ne z odstranitvijo tonzil.

Razpravljanje
Znaki in simptomi

Chiarijeva malformacija tipa 1

CIM pogosto ne povzroca nikakrinih
simptomov, zato v $tevilnih primerih
diagnozo postavimo nakljuc¢no, tj. v
sklopu preiskav zaradi drugih bolezen-
skih stanj. Sicer se CIM najpogosteje
odraza z glavobolom in okcipitocervi-
kalno bolecino. Glavoboli, povezani s
CIM, se praviloma poslab3ajo ob izved-
bi Valsalvovega manevra (kasljanju,
smejanju ali kihanju). Ce poslab3anja
ni in ¢e bolec¢ina ni umescena v kra-
niocervikalnem predelu, je verjetnost,
da je CIM vzrok glavobola, bistveno
manjia. Pri nasih bolnikih je bil gla-
vobol prisoten v 17 primerih, a ni bil
vedno in prepri¢ljivo vezan na CIM. Ce
je CIM pridruzena siringomielija, lah-
ko v klini¢ni sliki ugotavljamo motnje
senzorike in motorike v trupu in udih;
to smo opazili samo pri enem bolni-
ku, in sicer kot parezo stopala. Pride
lahko tudi do senzori¢ne disociacije z
izgubo obcutka za bolecino in tempe-
raturo, a z ohranjenim obcutkom za
propriocepcijo ter rahel dotik po trupu
in udih Pomemben simptom, povezan
s siringomielijo, je tudi skolioza, ki je
bila pri nasih bolnikih prisotna v treh
primerih.

Drugi, sicer redki simptomi so poveza-
ni s prizadetostjo mozganskega deb-
la (atrofija miSic jezika, nistagmus,
motnje bulbomotorike) in mozgan-
skih Zivcev (zaletavanje pri poziranju,
nocne apneje, disfagija, pareza gla-
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silk, stridor ali hripavost). Cerebelarni
simptomi se v sklopu CIM izrazijo zelo
redko, saj tonzile malih mozganov niso
elokventno mozgansko podrocje, zato
okvara v tem podrocju ne povzroca
nevroloskih izpadov.

Chiarijeva malformacija tipa 2

Simptomi CIIM so odvisni od otroko-
ve starosti. V neonatalnem obdobju se
lahko pojavijo apneja, inspiratorni stri-
dor, pareza glasilk, disfagija in bradi-
kardija. Opisano klini¢no sliko srecamo
zelo redko (pri 1-10 % otrok, rojenih
z mielomeningokelo), a lahko ogro-
za zivljenje, zato zahteva ¢im prejsnjo
kirursko zdravljenje. Ob rojstvu pri-
sotni simptomi se med odrascanjem
skorajda ne izbolj$ajo oz. le neznat-
no in tudi v sploSnem je napoved izida
bolezni zelo neugodna.

Pri starejsih otrocih so simptomi CIIM
najveckrat povezani s prizadetostjo
spodnjega motori¢cnega nevrona v
rokah (ohlapnost, izguba moci) in
zgornjega motori¢nega nevrona v
nogah (povisan tonus, ortopedske
deformacije, poslabsanje sfinktrske
funkcije). Izmed Sestih otrok, vkljuce-
nih v raziskavo, je le eden potrebo-
val kirurki poseg, in sicer prav zaradi
pareze desnega zgornjega uda.

Diagnosticiranje

Chiarijeva malformacija tipa 1

SploSno merilo za postavitev diagno-
ze CIM je herniacija ene ali obeh ton-
zil za 5 mm ali vec preko VZO. Srednja
vrednost herniacije v nasi skupini bol-
nikov je bila 12,5 mm. Med pridruze-
nimi najdbami je bila najbolj znacilna
siringomielija, ki smo jo ugotovili pri
8 bolnikih; sledila je hidromielija pri
petih bolnikih. Vzrok siringomielije je
herniacija tonzil, ki ovira prehajanje
likvorja preko Luschkovega foramna
in Magendiejevega foramna iz cetr-
tega ventrikla v subarahnoidne cister-
ne. Likvor se zato usmeri v obeks in
povzrodi siringomielijo.

SLIKA 10: POGOST ZAPLET KRANIOCERVIKALNE DEKOMPRESIJE OZIROMA PSEVDOMENINGOKELA
(IZTOK LIKVORJA V EPIDURALNI PROSTOR).

FIGURE 10: A FREQUENT COMPLICATION OF CRANIO-CERVICAL DECOMPRESSION - PSEUDOMENIN-
GOCOELE (CEREBROSPINAL FLUID DRAINS INTO THE EPIDURAL SPACE).

SLIKA 11: DVA PRIMERA KRANIOCERVIKALNE DEKOMPRESIJE. VIDIMO VODOTESNO VSIT UMETNI VSA-
DEK DURE, S KATERIM POVECAMO OBSEG DURALNE VRECE V KRANIOCERVIKALNEM PREHODU TER
USTVARIMO DODATEN PROSTOR ZA PRETOK LIKVORJA IN RAZPON ROMBOENCEFALNIH STRUKTUR.

FIGURE 11: TWO CASES OF CRANIO-CERVICAL DECOMPRESSION. THE WATERTIGHT SUTURED DURAL
IMPLANT ENABLES ENLARGEMENT OF THE DURAL SAC AT THE CRANIO-CERVICAL JUNCTION, CREAT-
ING MORE SPACE FOR CEREBROSPINAL FLUID MOVEMENT AND ENLARGING THE SPAN OF THE RHOM-
BOENCEPHALIC STRUCTURES.
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Z radiolosko obravnavo lahko ugotovi-
mo tudi drugacne anomalije, ki lahko
CIM povzrocijo ali so CIM zgolj pridru-
zene. Najbolj pomembne so atlantook-
cipitalna fuzija, bazilarna invaginacija
(Slika 3), fuzija vratnih vretenc in sko-
lioza. Pri enem bolniku je bila priso-
tna bazilarna invaginacija (v sklopu
diagnoze osteogenesis imperfecta), v
treh primerih pa skolioza. Tak$ne pri-
mere moramo obravnavati s posebno
pozornostjo, saj je poleg kraniocervi-
kalne dekompresije pogosto potrebna
tudi kraniocervikalna fiksacija (15).

Slikovno diagnosticiranje lahko pokaze
tudi prisotnost hidrocefalusa. To red-
ko, a pomembno kombinacijo mora-
mo ustrezno obravnavati, saj lahko s
pravilnim zdravljenjem hidrocefalusa
izboljsamo tudi CIM.

Pomembna preiskava pri otrocih s CIM
je polisomnografija, ki pri 4 % otrok
pokaze pogoste nocne apneje (pet ali
vec na uro), ki so posledica kompresije
dihalnih centrov v mozganskem deb-
lu (16).

Chiarijeva malformacija tipa Il

Za bolnike s ClIM sta poleg herniacije
cerebelarnih tonzil znacilna tudi elon-
gacija in kavdalni pomik cerebelarnega
vermisa in mozganskega debla. CIIM
je pogosta pri bolnikih z odprto spino
bifido, v vecini primerov pa je pridru-
Zen tudi hidrocefalus. Pogosto je priso-
tna tudi siringomielija (40-95 %) (17).
Dodatne nepravilnosti, ki jih uvrs¢amo
v ClIM, so lobanjske in spinalne malfor-
macije (agenezija kaloznega korpusa,
polimikrogirija, agenezija vermisa in
druge razvojne anomalije moZzganov)
(Slika 2).

Zdravljenje

Chiarijeva malformacija tipa 1

Indikacije za kirursko zdravljenje se
med centri razlikujejo. Glede indika-
cij za kirurski poseg pri CIM (18, 19)
velja konsenz, da bolnik s siringomie-
lijo, napredujoco skoliozo in/ali nevro-

loskimi izpadi potrebuje zdravljenje.
Mnenja o obravnavi brezsimptomnega
bolnika s siringomielijo ali brez nje niso
enotna, prav tako tudi ne mnenja o
izbiri najbolj ustrezne kirurske tehnike.

Splosno sprejeta je ugotovitev, da je
herniacija tonzil za 5 mm in vec sicer
patoloska, a ne zahteva kirurskega
zdravljenja, ¢e ne povzroca simptomov
ali siringomielije. Med nasimi bolniki je
bilo taksnih kar 30. Indikacija za ope-
racijo mora temeljiti na izpolnjevanju
radioloskih in klini¢nih meril. Vemo
namrec, da so izrazite herniacije tonzil
lahko brezsimptomne tudi vec let in da
lahko med odras¢anjem delno regredi-
rajo (20). Po drugi strani pa imajo bol-
niki s herniacijo tonzil, ki je celo manjsa
od 5 mm, lahko veliko in simptomatsko
siringomielijo. Pri tem stanju, imeno-
vanem tudi Chiarijeva malformacija 0,
je indicirana kraniocervikalna dekom-
presija (21).

Med obema skrajnostma so raz-
licna stanja. Ce sta herniacija tonzil
in siringomielija brezsimptomni, tez-
ko utemeljimo smiselnost kirurskega
zdravljenja in se raje odlocimo za sle-
denje. Tudi bolnike, ki imajo le blago
razsirjen centralni kanal (hidromielijo),
lahko zgolj sledimo. Pri njih je kranio-
cervikalna dekompresija indicirana ob
povecanju siringomielije ali ob pojavu
nevroloskih simptomov.

Pri bolnikih z glavobolom in brez sirin-
gomielije k odlocitvi o nacinu zdravlje-
nja najbolj pripomore podatek o
poslab3anju glavobola ob Valsalvovem
manevru. Brez jasno sprozene bolecine
ob Valsalvovem manevru operacija ne
bo prinesla pomembnega izboljsanja.

Redka, najbolj ekstremna in redka
kategorija so dojencki, ki se slabo hra-
nijo Ti znaki lahko namrec¢ odrazajo
prizadetost mozganskega debla. Ce
CIM potrdimo z MRI, bo kirurski poseg
morda privedel do nekolik$nega izbolj-
sanja bolezenskega stanja.

V Stevilnih raziskavah (22, 23) so potr-
dili ucinkovitost kraniocervikalne
dekompresije pri zdravljenju bolnikov

s CIM, kar ugotavljamo tudi v nasi razi-
skavi. V literaturi navajajo podatek, da
je ob pravilni predoperativni izbiri bol-
nikov verjetnost izvenetja simptomov
po operaciji kar 80-85 %. Verjetnost,
da se bo s posegom siringomielija
zmanjsala ali povsem izginila, ocenju-
jejo na 90 %. V nasi skupini bolnikov
je pet kirursko zdravljenih otrok imelo
tudi siringomielijo; pri stirih bolnikih
je prislo do njenega popolnega ali vsaj
delnega izboljsanja.

Pooperativno se lahko v 5-10 % prime-
rov siringomielija in simptomi ponovi-
jo. Pri tej podskupini smo podobno kot
pri skupini, ki se na primarno kirursko
zdravljenje ni odzvala, uspesni z izved-
bo dekompresije, pri kateri eno ali
obe tonzili odstranimo. Zato nekateri
kirurgi tonzili odstranijo Zze med prvim
posegom, kar smo uspesno opravili
tudi pri dveh nasih bolnikih.

Kraniocervikalno dekompresijo pri bol-
niku s CIM lahko opravimo v sedecem
polozaju ali leze na trebuhu. Sedeci
polozaj nudi boljsi pregled nad ana-
tomijo kraniocervikalnega prehoda, a
lahko privede do hudega zapleta, tj.
zracne embolije. Pri posegu napravimo
subokcipitalno kraniektomijo in lami-
nektomijo C1. Ce herniacija tonzil sega
do ravni C2, napravimo laminektomi-
jo tudi drugega vratnega vretenca.
Duro odpremo v sredniji liniji z ravnim
ali "Y-oblikovanim” rezom in v odprto
duro vodotesno viijemo krpico umetne
dure (Slika 11). Na tak nacin povec¢amo
obseg duralne vrece in s tem omogoci-
mo lazji likvorski pretok preko VZO.

Obstajajo Stevilne razlic¢ice opisanega
posega (24). Nekateri opravijo samo
kostno dekompresijo brez vreza dure
(23,25), drugi pa zarezejo samo duro in
pustijo arahnoidne membrane nedota-
knjene, s ¢cimer naj bi zmanjsali verje-
tnost pooperativnega brazgotinjenja
(6). Nekateri raje prekinejo arahno-
idne membrane, drugi opravijo tudi
eksploracijo cetrtega ventrikla in celo
zamasitev obeksa, ki naj bi omogoci-
la resorpcijo siringomielije (18). Neka-
teri se odlodijo tudi za koagulacijo ali
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odstranitev tonzil, saj v tonzilah ni
umescena nobena elokventna nevrolo-
Ska funkcija. Ob dolgotrajni herniaciji
pride tudi do glioti¢nih sprememb ton-
zil, ki zato postanejo nefunkcionalne.

Pri odloc¢anju glede odpiranja dure si
lahko pomagamo z medoperativno
ultrazvoéno preiskavo. Ce preko %e
nedotaknjene dure vidimo ugodno
pulziranje, ni nujno, da se odlo¢imo za
njen vrez, saj pulziranje kaze na ugo-
den pretok likvorja. Ce pulzacij ne vidi-
mo, so indicirane vrez (incizija) dure,
odstranitev (resekcija) arahnoidnih
membran in eksploracija cetrtega ven-
trikla (23, 25).

Chiarijeva malformacija tipa 2

Uspesnost kirurskega zdravljenja ClIM
je razli¢na in odvisna od zacetne kli-
nicne slike. Pri starejsih otrocih je
navadno ucinkovito, saj se nevrolo-
Ske tezave po posegu popravijo. Pri
novorojenckih so simptomi povezani z
okvarami mozganskega debla in zato
rezultati slabi.

Pri otrokih s CIIM in hidrocefalusom
moramo ob pojavu simptomov najpre;j
izkljuciti hidrocefalus oziroma vsta-
viti ventrikuloperitonealno drenazo
ali preveriti njeno delovanje. V red-
kih primerih, ko ventrikuloperitoneal-
na drenaza sicer deluje, simptomi pa
napredujejo, je upravicena kraniocer-
vikalna dekompresija.

Kirurska tehnika se pri bolnikih s ClIM
v osnovi ne razlikuje od tehnike, ki jo
uporabljamo pri bolnikih s CIM. Ker
segajo tonzile veckrat zelo kavdal-
no, se vrez koze vec¢inoma zakljuci v
najnizji tocki, do koder sega vermis.
Zelo pomembno je, da pred kirurskim
posegom ocenimo, kje se nahaja tor-
kular (sti¢iS¢e sagitalnega in obeh tran-
sverznih sinusov), ker je duralni sinusni
sistem spuscen nizko in se pogosto zelo
pribliza VZO (Slika 2). Koli¢ina subok-
cipitalne kostnine, ki jo lahko odstra-
nimo, je navadno majhna prav zaradi
nizke lege duralnih sinusov.

Zapleti kirurskega zdravljenja
Chiarijeve malformacije tipa 1in 2

Ceprav je dekompresija zadnje kota-
nje relativno varen poseg, vendarle ni
brez potencialnih zapletov (26). Pogo-
sti zapleti so neposredna poskodba zil
in Zivéevja, psevdomeningokela (Sli-
ka 10), krvavitev iz duralnih venskih
lakun zadnje kotanje, likvorska fistula
in meningitis; ti so se zgodili tudi pri
treh nasih bolnikih. Likvorski fistuli se
lahko izognemo z natan¢nim in vodo-
tesnim Sivanjem dure, fascije, podkozja
in koze ter s pooperativnim kompresij-
skim povijanjem glave. Manj pogosta
zapleta sta pooperativna okultna okci-
pitocervikalna nestabilnost in akutni
pooperativni hidrocefalus (27). Redek
zaplet je tudi cerebelarno posedanje
ali ptoza zaradi preobsezne kraniekto-
mije in popuscanja duralnega vsadka.

Pri zelo majhnih otrocih lahko nastopi
poseben zaplet — ponovna osifikacija
v obmocju dekompresije s ponovitvijo
simptomov.

Zakljuéki

Medtem ko je CIIM prirojena mal-
formacija zivcevja, je CIM posledi-
ca razli¢nih patofizioloskih procesov,
ki povzrocijo herniacijo tonzil pre-
ko VZO. Razlikovanje in prepoznanje
raznovrstnih stanj je bistvenega pome-
na pri odlocanju o ustrezni strategiji
zdravljenja.

Tudi v nasi raziskavi ugotavljamo, da
je kraniocervikalna dekompresija uspe-
Sen poseg, s katerim lahko pri simp-
tomatskih otrocih ali ob prisotnosti
siringomielije ucinkovito preprecimo
napredovanje klini¢nih in radiolo-
skih tezav. Pri otrocih s simptomatski-
ma CIM in CIIM je torej napoved izida
bolezni ob pravilno postavljeni indika-
ciji za operacijo dobra.
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