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Summary:
— Chiari syndrome.

Purpose: The aim of this study was to remind the symptoms and diagnostic methods helpful to recognize Arnold

Matherial and methods: We have presented a 53-year-old woman with papilledema who was operated and treated
oncologically because of right breast tumor — four years ago. As a result of diagnostic research which took into
consideration a brain magnetic resonance imaging (MRI), the suspicion of metastatic cerebral tumor was excluded

and Amold — Chiari malformation was diagnosed.

Conclusions: The intracranial hypertension and it's ocular manifestation — papilloedema may be caused by different,
also congenital, reasons. The brain MRI is the mainly procedure to diagnose the Amold — Chiari malformation.
Stowa kluczowe: zespét Arnolda — Chiariego, nadcisnienie srédczaszkowe, obrzek zastoinowy tarcz nerwéw wzrokowych.
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Celem pracy jest przedstawienie pacjentki z objawem tarcz
zastoinowych, ktorej diagnostyka dafa niespodziewane rozpozna-
nie.

Opis pacjenta

Kobieta, lat 53, emerytka, skierowana zostata do Kkliniki
z powodu podejrzenia zapalenia nerwu wzrokowego lewego,
w zwiagzku z zaburzeniami widzenia oka lewego, trwajacymi od
tygodnia, w postaci zamglenia i gorszej jakosci obrazu w poréwna-
niu z okiem prawym (obraz od skroni wyraznie ciemniejszy). Dwa
lata wczesniej chora przebyta podobny incydent pogorszenia
widzenia, trwajacy okofo godziny, w postaci zaciemnienia obrazu
w gornej czesci pola widzenia. Od okoto 10 lat uskarza sie na okre-
sowe bdle gtowy, gtéwnie okolicy skroniowej ($rednio raz w miesia-
cu) oraz zawroty gtowy i zaburzenia rownowagi. Cztery lata temu
usunieto jej prawa piers i jest pod statg kontrolg onkologiczna. Od
15 lat leczy sie z powodu nadcisnienia tetniczego. Ostro$¢ wzroku
do dali: OP = 1,0, OL = 1,0 z trudem, do blizy z korekcjg sph +3,0
D = 0,5, lecz OL z trudem. Badanie przeprowadzone testem CSV
1000 ujawnifo obnizenie czucia kontrastowego OL, szczegdlnie
w najwiekszym i najmniejszym zakresie gestosci prazkéw (nizej
0 4 punkty w poréwnaniu z OP). Widzenie barw byto obustronnie
prawidtowe. Cisnienie wewnatrzgatkowe wynosito: OP = 13
mmHg, OL = 14 mmHg. Obwodowe granice pola widzenia byty
w normie. W polu statycznym OL stwierdzono mroczek wzgledny
(obnizenie czutosci ponizej 16 dB), komunikujacy sie z plamg $lepa

Arnold — Chiari syndrome, intracranial hypertension, papilledema.

oraz bezwzgledny pomiedzy nig a punktem fiksacji (ryc. 1). Mroczek
ten potwierdzit sie takze w kampimetrii Bjerruma.

Dno oka prawego: tarcza nerwu wzrokowego o zatartych obry-
sach, wneka wypetniona, naczynia o do$¢ kretym przebiegu,
w rejonie plamki dyskretne zmiany zwyrodnieniowe z przegrupo-
wanym barwnikiem. Dno oka lewego: tarcza nerwu wzrokowego
uniesiona na 3,0 D, obrzeknieta, ptomykowate krwotoczki w jej
obrebie, naczynia o kretym przebiegu, rejon plamki — jak w OP (ryc.
2).

Internistycznie rozpoznano hipercholesterolemie, nadcisnienie
tetnicze, badanie EKG wykazato zaburzenia repolaryzacji w postaci
obnizenia odcinka ST w odprowadzeniach V4-V6. Laryngologicznie
stwierdzono lewostronny niedostuch, stomatologicznie — brak
ognisk zapalnych.

W badaniu TK gtowy i oczodoféw nie ujawniono nieprawidfo-
wosci. MRI gtowy SET1 i T2 w ptaszczyznach poprzecznych i strzat-
kowych wykonano przed podaniem $rodka kontrastujgcego i po
jego podaniu. Stwierdzono poszerzenie komory bocznej lewej.
Wodocigg mézgu i komora IV byty prawidtowe, migdatki mézdzku
znajdowaty sie 5 mm ponizej linii otworu wielkiego czaszki ze
zmniejszeniem rezerwy objetosciowej na tym poziomie (ryc. 3).
Angio -MRI gtowy byto w granicach normy.

Konsultacja neurologiczna ujawnita dodatkowo asymetrie czu-
cia powierzchownego w konczynach gérych (obnizenie czucia po
stronie lewej). Ostatecznie rozpoznano zespdt Arnolda — Chiariego
| stopnia. W porozumieniu z neurologiem zastosowano leczenie
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Ryc. 1. Statyczne pole widzenia oka lewego.
Fig. 1. Static visual field of left eye.

zachowawcze (Solu-Medrol, Mannitol, Cyclonamina). Uzyskano
poprawe w zakresie funkcji wzrokowych oraz zalecono dalszg
obserwacje neurologiczng i okulistyczna.

Kontrolne badania okulistyczne, przeprowadzone 1 miesigc,
2 miesiace, 6 i 12 miesiecy po hospitalizacji, wykazaty normalizacje
ostrosci wzroku, pola widzenia (cofniecie sie mroczka wzglednego
wokét plamy $lepej) oraz obrazu tarcz nerwéw wzrokowych (usta-
pienie zmian obrzekowych bez widocznych oftalmoskopowo
nastepstw).

Po pét roku od incydentu pogorszenia widzenia wykonano
badanie wzrokowych potencjatéw wywotanych, stwierdzajac

Ryc. 3. Badanie MRI — strzatka wskazuje obnizenie migdatkéw mézdzku
ponizej poziomu otworu potylicznego.

Fig. 3. MRI — the arrow shows the cerebellar tonsils bellow the occipital
foramen.

wydtuzenie czasu latencji P 100 odpowiedzi z oka lewego o ok.
110-115% normy oraz obnizenie amplitudy z zaznaczong réznicg
miedzypotkulowq (odpowiedzi znad prawej potkuli nizsze o blisko
25% w poréwnaniu z lewa) (ryc. 4).

Ryc. 2. Zmiany tarcz nerwéw wzrokowych w obojgu oczach.
Fig. 2. The changes in optic nerves discs of both eyes.
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Ryc. 4. Wzrokowe potencjaty wywotane — badanie kontrolne po 6 miesig-
cach.
Fig. 4. Visual evoked potentials — the follow-up 6 monthes.

Omowienie

Przyczyna nadcisnienia $rodczaszkowego moze by¢ zespét Armol-
da — Chiariego (ZACh). Nazwg tego zespotu obejmuje sie wiele zabu-
rzen rozwojowych mézgu (tytomézgowia i rdzeniomdzgowia), pod-
stawy czaszki oraz kregostupa szyjnego. Wady te prowadza do prze-
mieszczenia zawartosci tylnej jamy czaszkowej w obreb otworu
potylicznego wielkiego oraz kanatu kregowego. Najczesciej dochodzi
tylko do zepchniecia wydtuzonych migdatkéw mézdzku, co moze by¢
przyczyng wodogfowia. W ok. 60% — 65% przypadkow z tym zespo-
tem wspdtistniejg jamistos¢ rdzenia (syringomielia) (9) oraz rozszczep
kregostupa, przepuklina oponowo-rdzeniowa i znieksztatcenia
w okolicy podstawno-szyjnej (10). Dr Hans Chiari w 1891 r. wyodreb-
nit cztery typy zespotu (1,10,12). Malformacje ujete w tym podziale
nie wykazuja anatomicznej i embriologicznej korelacji. Ich cechg
wspodIng jest wgtobienie mézdzku (12). W typie | wedtug Chiariego
stwierdza sie przemieszczenie migdatkéw mézdzku do gérnej czesci
kanatu szyjnego przez otwér wielki, bez doogonowego przemieszcze-
nia rdzenia. Typ ten jest trudny do rozpoznania, poniewaz nie kojarzy
sie zwykle z widocznymi lub wykrywalnymi wadami, a wykonane
badania podstawowe, takie jak rtg. czaszki, rtg. kregostupa szyjnego
— nie odbiegajg od normy (10). Ektopia migdatkéw mézdzku jest
generalnie uwazana za patologie, gdy siegajg one 5 mm ponizej
otworu wielkiego czaszki, cho¢ wgtobienie mniejsze niz 5 mm nie
wyklucza diagnozy (7,9). Symptomatologia ZACh jest bardzo bogata.
Na podstawie obrazu klinicznego Bidzifiski i wsp. wyodrebnili cztery
najczestsze postacie zespotu: jamistos¢ rdzenia, zespdt mozdzkowy,
zesp6t moézdzkowo-rdzeniowy oraz wodogtowie (1). Kliniczna mani-
festacja w typie | wydaje sie zaleze¢ od zaburzen ptynowych mézgo-
wo-rdzeniowych, odpowiedzialnych miedzy innymi za béle gtowy,
epizody objawoéw nadcisnienia $rodczaszkowego, jamisto$¢ rdzenia
i wodogtowie oraz bezposrednig kompresje tkanki nerwowej (9).
W transmisji schorzenia sugeruje sie komponent genetyczny, a dzie-
dziczenie moze by¢ autosomalne dominujace lub recesywne (9).
Przyczyny powstania zespotu wcigz nie s doktadnie poznane (1).
Obecnie wiekszo$¢ autoréw uwaza, ze jest on wynikiem zaburzen

organogenezy — patologicznego rozwoju przyosiowej mezodermy —
i moze faczy¢ sie z innymi deformacjami w zakresie podstawy czaszki
i szyjnego odcinka kregostupa (8,9,10). Objawom wzmozonego
ci$nienia wewnatrzczaszkowego moga towarzyszy¢ porazenia dol-
nych nerwdw czaszkowych, objawy mézdzkowe i podobne do zespo-
tu Meniera, patologie, wynikajgce z ucisku pnia moézgu (arytmia,
bezdechy, omdlenia), oraz zaburzenia rdzenia kregowego, inne niz
jamistos¢, np. czuciowo-ruchowe czterokonczynowe (4,9), czy dys-
funkcja ukfadu wspoélczulnego (11). Duza liczba niespecyficznych
objawéw bywa czestym powodem pomytek diagnostycznych. Obja-
wy u chorych z zespotem mézdzkowym prowadzi¢ moga do bfedne-
go rozpoznania niewydolnosci krazenia kregowo-podstawnego,
natomiast zaburzenia czuciowe i ruchowe mogga imitowac symptomy
stwardnienia rozsianego (1). Objawy okulistyczne w przebiegu zespo-
tu wystepuija rzadko (6). Nalezg do nich przede wszystkim zaburzenia
ustawienia i ruchomosci gafek ocznych. Czasem pierwszg manifesta-
qja jest zez, zwykle zbiezny izolowany lub z towarzyszacym oczopla-
sem (2,13). Oczoplas moze by¢ poziomy lub tez pionowy prowoko-
wany spojrzeniem ku dofowi, rzadziej ku gérze (3,5). Inne zaburzenia
to: opadniecie powieki, spastyczny skurcz powiek, anizokoria, a takze
obrzek zastoinowy tarcz nerwéw wzrokowych i w koncu zanik ner-
wow wzrokowych (6). W przebiegu ZACh typu | moze mie¢ miejsce
okresowy wzrost cinienia $rédczaszkowego, nie tylko z obrzekiem
tarcz nerwéw wzrokowych, lecz takze z krwotokami siatkéwkowymi
obserwowanymi w okolicach $redniego jej obwodu (4,9). Objawami
towarzyszacymi sg wowczas béle gtowy, zwykle dwuskroniowe, cza-
sem stymulowane kaszlem lub wysitkiem fizycznym, zawroty gtowy,
wymioty i zaburzenia réwnowagi (6,10).

Przebieg choroby zalezy od rozlegfosci wady. Zazwyczaj choro-
ba dfugo trwa bezobjawowo, dajac o sobie zna¢ w wieku dorostym
lub po zadziataniu dodatkowego czynnika, np. urazu. Udoskonale-
nie metod diagnostycznych spowodowato ujawnienie sie wielu
przypadkow asymptomatycznych (7,12). Metodg z wyboru jest
w chwili obecnej badanie MRI, wykazujace wedtug Milhorat i wsp.
najczesciej: obliteracje pozamdzdzkowych przestrzeni ptynowych
mézgowo-rdzeniowych, wgtobienie migdatkéw mézdzku i rézny
stopien dysplazji podstawy czaszki (9). Prawdopodobnie dzigki
temu badaniu ZACh jest coraz czesciej rozpoznawany (1,7,9). Lecze-
nie operacyjne, polegajace na chirurgicznym odbarczeniu szczyto-
wo-potylicznym, zarezerwowane jest dla przypadkéw z bardzo juz
nasilonymi objawami neurologicznymi lub ich narastaniem (1).
Pacjenci z fagodniejszag manifestacjg choroby leczeni sq zachowaw-
czo, pozostajgc pod statg kontrolg neurologiczna.

Whnioski

1. Wzrost cisnienia $rédczaszkowego i jego okulistyczna manife-
stacja moga by¢ konsekwencja wad rozwojowych mézgu.

2. Badanie MRI gtowy jest podstawowa metodg diagnostyczng
w rozpoznaniu zespotu Arnolda — Chiariego.
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