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Streszczenie |

ZespOt Arnolda-Chiariego jest to genetycznie uwarunkowane zaburzenie rozwoju cewy nerwowej, polega na
nieprawidlowej lokalizacji rdzenia przediuzonego i migdatow moézdzku, ponizej otworu wielkiego w kanale
kregowym. Zespolowi towarzyszy¢ mogg wodoglowie i spina bifida. Zwykle objawy zaburzenia pojawiaja si¢
we wezesnym dziecifistwie. Ze wzgledu na glebokoS¢ przemieszczenia struktur tylomozgowia wyrdzniane sg
cztery stopnie zespolu. Stopien I jest najlzejszy, nie towarzyszy mu wodoglowie i objawia si¢ najpozniej — cz¢-
sto w wieku dorostym. Artykut zawiera opis 51-letniej pacjentki z zespotem Arnolda-Chiariego typu I, diagno-
zowanej w Oddziale z powodu wystepujacych od roku zaburzen rownowagi, zawrotow glowy oraz ostabienia
sity migSniowej reki prawej; u pacjentki zespot Arnolda-Chiariego nie byt dotad rozpoznany. W badaniu fizykal-
nym stwierdzono chdd na poszerzonej podstawie, ograniczenie ruchomosci palcow IV iV reki prawej, dodatnig
probe Romberga, ostabienie czucia na koficzynach, zniesienie czucia gigbokiego i wibracji koficzyn dolnych.
Przeprowadzona diagnostyka wykluczyta ostre zmiany zapalne, zmiany rozrostowe, a takze malformacje na-
czyniowe i zmiany miazdzycowe zardwno w obrebie oSrodkowego uktadu nerwowego, jak i nerwow obwodo-
wych. Zdjecia RTG kregostupa szyjnego nie uwidocznily zmian. Dopiero wykonanie rezonansu magnetyczne-
go glowy pozwolito ustali¢ wtasciwe rozpoznanie. Pacjentke wypisano z zaleceniem zgloszenia si¢ na Oddziat
Neurochirurgiczny w celu rozwazenia operacyjnego leczenia wystepujacej patologii.

]S)LOVIVA KLUCZOWE: zespdt Arnolda-Chiariego, wada rozwojowa, rezonans magnetyczny, EEG, UDP
oppler

Summary |

Arnold-Chiari malformation is genetic disturbance of development of nervous coil. It is incorrect localiza-
tion of spinal cord and tonsils of cerebellum, under foramen magnum in canal of spinal cord. Hydro-
cephalon and spina bifida may accompany Arnold-Chiari malformation. Symptoms usually occur in early
childish age. For the sake of depth of dislocation of back brain structures there are distinguished four degrees
of this malformation. First degree is the lightest one, hydrocephalon does not accompany its and it is mani-
fested last — often in adult age. In this article is described S1-year-old patient who were diagnosed at Neu-
rology Ward because of disturbances of balance, dizziness and weakness of muscles power of right hand.
Arnold-Chiari disorder has not been diagnosed in this patient up till now. Physical examination revealed
walking on the widen basis, deficiency of movables of IV and V fingers of right hand, positive test of

AKTUALN NEUROL 2007, 7 (1), p. 59-62

59



INNE ZAGADNIENIA

Romberg, weakness of sense in limbs, lost of deep and vibration sense of inferior limbs. Underdone diagnostic
excepted sharp inflammatory changes, growing changes and vessel malformations also, and arteriosclerosis
changes as well within central nervous system as peripheral nerves. Photos RTG of vertebral column of the
neck did not revealed any disturbances. Only performed magnetic resonance of the head let us determine
properly diagnosis. Patient was discharged from the hospital with recommendation to notification at a Neu-
rosurgical Department to consider operating cure of present patology.

KEY WORDS: Arnold-Chiari malformation, disturbance of development, magnetic resonance, EEG, UDP

Doppler

na Oddziat z powodu wystepujacych od roku za-

burzen rownowagi i zawrotow gtowy nasilajacych
si¢ w ciemnosci oraz narastajacego od kilku miesiecy
ostabienia sily mi¢Sniowej reki prawej. Poczatkowo ob-
jawiato si¢ ono ograniczeniem wykonywania dtuzszej
pracy ta reka, a w chwili przyjecia no Oddziat uniemo-
zliwiato wykonywanie jakiejkolwiek pracy.

W wywiadzie:

— hospitalizacja z powodu urazu gtowy przed 7 la-
ty, podczas ktorej wykonana diagnostyka wykazata
oczoplgs potozeniowy Nylen IT w prawo, dyskopa-
tig na wysokosci kregdw C,-C;, zwyrodnienie sta-
wow kregostupa szyjnego; USG dopplerowskie tet-
nic szyjnych i wewngtrzczaszkowych nie ujawnito
odchylefi od normy;

— 12 lat temu dwukrotnie uraz gtowy;

— rbwniez 12 lat temu rozpoznana depresja, leczona
przez 2 lata; obecnie pacjentka nieleczona z tego
powodu;

— nadciSnienie tetnicze od 15 lat.

W badaniu fizykalnym stwierdzono:

— chdd na poszerzonej podstawie;

— ograniczenie ruchomosci palcow IV 1V reki prawej;

— ostabienie sity mi¢Sniowej reki prawej uniemozliwia-
jace trzymanie przedmiotow;

- hipodiadochokineza obu rak;

— ostabienie sity mi¢Sniowej koficzyn dolnych (w ska-
li Lovetta IV punkty);

— uposledzona zbornoS¢ koniczyn dolnych, bardziej na-
silona po stronie prawej;

— dodatnia proba Romberga zarowno przy otwartych,

Piqédziesiqciojednoletnia kobieta zostata przyjeta

ostabienie czucia powierzchownego na konczynach
typu ,,rekawiczki — skarpetki”;

zniesienie czucia glebokiego 1 wibracji w konczy-
nach dolnych;

zniesienie odruchow skornych brzucha;
wzmozenie odruchOw rozciggowych.

Badania pomocnicze:

OB po 1| minucie — 10;

morfologia i rozmaz krwi — bez odchylen patolo-
gicznych (tabela 2);

stezenie glukozy we krwi — 76 mg/dl;

jonogram w osoczu — prawidiowy (tabela 4);
badanie ogodlne moczu — prawidfowe (tabela 3);
stezenie witaminy B, w osoczu — 437.4 pg/ml;
TSH - 1,75 uUl/ml; FT4 - 10,74 pmol/I;

HBS - ujemny;

USR - ujemny;

EKG - rytm zatokowy, miarowy, 78/min, normo-
gram; niepetny blok prawej odnogi p¢czka Hisa; ni-
ski woltaz zatamkow QRS; obnizenie odcinka ST
w odprowadzeniach I'i III 0 0,5 mm;

UKG - obraz w granicach normy (tabela 1);

USG jamy brzusznej — bez zmian patologicznych;
przeciwciata przeciwko Borrelia burgdorferi w 0so-
czu klasy:

e IgG-0,78 (indeks ujemny),

e IgM - 0,42 (indeks ujemny);

EEG - czynnos¢ podstawowa zlozona z czynnoSci
o o czestotliwosci 10-13 Hz z duzym naddatkiem
czynnosci B o czestotliwosci 14-17 Hz; reakcja
0 - z zachowana; Fs, Hw — bez wplywu na zapis;
zapis w granicach normy;

jak 1 zamkni¢tych oczach; — USG Doppler tetnic szyjnych i wewnatrzczaszkowych

—w tetnicach szyjnych wspdlnych (CCA), zewnetrz-

Lewy

EDD ESD EF Tylnaéciana |  Przegroda | Prawa komora| przedsionek |  Zastawka Lostawka aortalna
rozkurczona | (wymiar | mitralna V,,
przednio-tylny)
Srednica uiscia|  Rozwarcie Vo
46 mm 28 mm 62% 8mm 8 mm 21 mm 28 mm 0,7 m/s platkow
26 mm 17 mm 14m/s

60 Tabela 1. UKG
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WBC 430107/ Neutrofile 2,57 [10°/pl]
59,7 [%]
Limfocyty 117 110%/)1
27,4[%]
Monocyty 0,46 [10°/pl]
141%]
Eozynofile 0,14 110%/pl]
241%]
Bazofile 0,03 [10%/pl]
0,41%]
RBC 4,01 [10/] MOV 93,8[fl
MCHC 34,3 [g/dI]
McH 32,2[pg]
RDW-CV 14,4 [%]
HGB 12,9 [g/dl]
HCT 37,6 [%]
PLT 247 [10°/p11 MPV 9,3[fl1
PDW 10,2[fl]
P-LCR 20 [%]

Tabela 2. Morfologia, rozmaz krwi obwodowej, wartosc¢ hematokrytu

nych (ECA) i wewnetrznych (ICA), tetnicach kre-
gowych (VA) i wewnatrzczaszkowych (te¢tnica pod-
stawna — BA, obustronnie: tetnice Srodkowe mozgu
—MCA, przednie moézgu — ACA, tylne moézgu — PCA)
przeptywy krwi laminarne o prawidtowych parame-
trach (tabela 5);

zdjecie RTG kregostupa szyjnego — wygtadzenie dol-
nej czesci lordozy szyjnej; drobne osteofity na kra-
wedziach trzonow szyjnych; niewielkie przewezenia
tarcz w odcinku C,-C; przewezenie prawego otworu
na poziomie C,-C, oraz lewego na poziomie C;-Cy;

— MR kregostupa szyjnego i piersiowego — na zdjeciu

pilotowym widoczna ektopia migdatkow mozdzku
1 nieprawidtowe sygnaly gornego odcinka rdzenia
szyjnego; w zwigzku z tym poszerzono diagnostyke;
uwidoczniono mozgowie i pogranicze czaszkowo-
-kregowe; zespot Arnolda-Chiariego 1° z prawidlo-
wym polozeniem komory IV; migdatki mozdzku
schodzace do wysokosci tylnego tuku kregu szczy-
towego 1 zajmujace przestrzen zbiornika wielkiego;
widoczne wgtobienie podstawy czaszki; szczyt zeba
obrotnika znajduje si¢ 12 mm powyzej ptaszczyzny
McGregora; widoczna ciasnota w otworze potylicz-
nym i rozszczepienie rdzenia kregowego w linii

Tabela 3. Badanie ogolne moczu
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- srodkowej, w czeScei tylnej na odcinku 8§ mm; brak
K°h“ Lty k;urowny oznak wodogtowia; z tkanki mozgowia nie rejestru-
Bilc)xlko o . je si¢ niepraMdiowch sygnafow.
Glukoza nb Diagnostyka roznicowa:
Bilirubina nb - dyskopatia kregostupa w odcinku szyjnym i ledzwio-
c‘i‘g"it?:g:;e P{gwrfg%l)/ wym — SwiadczyC o tym moze ostabienie sity mig-
|
Azotyny nb
Krew nb
Nablonki Plaskie, pojedyncze K 4,64 [mmol/1]
Leukocyty 1-2 w polu widzenia a 102,8 [mmol/1]
Erytrocyty nb Fe** 109 [pg/di]
Sluz nb No* 149 [mmol/1]

Tabela 4. Jonogram
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R L

ICA 38 4

VA 45 42

MCA 70 76

ACA 64 70

PCA 41 43
BA 48

Tubela 5. Srednie przeplywy w nacgyniach mozgowych
i sgyjinych uzyskane podczas badania USG dop-
plerowskiego (opis w tekscie)

Sniowej reki prawej oraz ograniczenie ruchomosci
palcow IV 1 V odpowiadajace uciskowi na korzenie
nerwow Cs, Cg;

— polineuropatie — za ich istnieniem przemawiajq
ograniczenie czucia typu ,,rekawiczki — skarpetki”
oraz oslabienie sity mi¢Sniowej;

— choroba Méniere’a — ze wzgledu na obecne zabu-
rzenia rbwnowagi;

— pourazowe uszkodzenie mozgu — przebyte urazy
w wywiadzie;

— zespOt tylnosznurowy — ze wzgledu na zaburzenia
rownowagi i dodatnig prob¢ Romberga zardwno
z otwartymi, jak i zamkni¢tymi oczami;

— uszkodzenie mozdzku - ze wzgledu na obecnosc hi-
podiadochokinezy i zaburzen rownowagi;

— niedobor witaminy B,,;

- guzy OUN;

— choroby autoimmunologiczne;

— wady anatomiczne (choroby genetyczne);

- zespoly podkradania;

— zapalenia na tle wirusowym lub bakteryjnym;

— stwardnienie rozsiane.

Rozpoznanie:

Zespot Arnolda-Chiariego I°.

OMOWIENIE

Zespdt Arnolda-Chiariego jest uwarunkowany genetycz-
nie i objawy kliniczne mogg manifestowac si¢ juz w dzie-
cinstwie lub mtodosci®. Wezesne wystapienie objawow
przemawia za niekorzystnym rokowaniem co do prze-
zycia lub wyleczenia. Zespotowi czesto towarzyszg wo-
doglowie i zaburzenia komory IV®. U diagnozowanej
przez nas pacjentki objawy wystapity p6zno, dopiero

ok. 50. roku zycia, a komora IV byfa prawidtowa. Nie
stwierdzono roéwniez ani klinicznych, ani radiologicznych
cech wodogtowia. Calos¢ objawow, a takze ich poste-
pujacy charakter wskazywaly poczatkowo na stosunkowo
Swieze uszkodzenie w okolicy tyftomozgowia lub rdze-
nia kregowego w odcinku szyjnym i ledzwiowym®. Wy-
kluczenie niedoboru witaminy B,,, zmian rozrostowych
1 stanu zapalnego, a nast¢pnie wykonanie rezonansu ma-
gnetycznego umozliwity ustalenie rozpoznania. Uprzed-
nio wykonywane zdjecia RTG nie pozwalaly na posta-
wienie wiasciwej diagnozy. Poniewaz leczenie zespotu
Arnolda-Chiariego polega na neurochirurgicznym wy-
tworzeniu drogi odptywu ptynu mozgowo-rdzeniowego
1 zaopatrzeniu przepukliny oponowej, pacjentka skiero-
wana zostata do dalszej obserwacji i ewentualnego le-
czenia na Oddziat Neurochirurgiczny.

WNIOSKI

1. Objawy zespotu Arnolda-Chiariego mogg wystapic
u pacjentow w kazdym wieku, mimo ze zaburzenie
nalezy do grupy wad wrodzonych cewy nerwowej
1 uwarunkowane jest genetycznie.

2. Zmiany okolicy podstawy czaszki, wystepujace w tym
zespole, mogg byc¢ trudne do zobrazowania, dlate-
go wskazane jest w tym celu wykonanie rezonansu
magnetycznego badanej okolicy.

3. Objawy zespotu Arnolda-Chiariego mogg imitowac
szereg innych schorzen ukfadu nerwowego, co mo-
ze byC przyczyna btedow diagnostycznych. W celu
wykluczenia innych schorzen konieczne jest wyko-
nanie szerokiej diagnostyki neurologicznej. Jedynie
badanie rezonansu magnetycznego pozwala potwier-
dzi¢, wysnute podczas wezesniejszej diagnostyki, po-
dejrzenie zespotu Arnolda-Chiariego.
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