DIJAGNOZE

CHIARIJEVE MALFORMACIJE

Chiarijeve malformacije su strukturni
poremeéaji u malom mozgu. To je
dio mozga koji kontrolira ravnotezu.
Moguée je da neke osobe s
Chiarijevim malformacijama neée
imati nikakve simptome. Druge pak
mogu imati simptome kao §to su
vrtoglavica, slabost mii¢a, utrnulost,
problemi s vidom, glavobolje,
problemi s ravnotezom i
koordinacijom.

Chiarijeve malformacije Zece
zahvaéaju zenski dio populacije od
muskog. Znanstvenici su nekoé vierovali
da su se Chiarijeve malformacije
javljale kod samo jednog od svakih
1000 poroda. No poveéana upotreba
dijagnosti¢kih tehnika snimanja kao
$to su CT i MRI ukazuje na to da bi to
stanje moglo biti mnogo Zesée Tesko je
napraviti toéne procjene. Razlog tome
je $to neka djeca koja su rodena s tim
stanjem ili nikada ne razviju simptome,
ili ih ne razviju sve dok ne dostignu
adolescenciju ili odraslu dob.

UZROCI CHIARIJEVIH
MALFORMACIJA

Chiarijeve malformacije obi¢no su
uzrokovane strukturnim poremeéajima
u mozgu i lednoj mozdini. Ovi

se poremedaiji razvijaju tijekom
fetalnog razvoja. Zbog genetskih
mutacija ili prehrane majke u kojoj
su nedostajale odredene hranjive
tvari, uvuéeni kostani prostor na dnu
lubanije je abnormalno mali. Uslijed
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toga stvara se pritisak na mali mozak.
To blokira protok cerebrospinalne
tekuéine. To je tekuéina koja okruzuje
i titi mozak i lednu mozdinu.

Veéina Chiarijevih malformacija
nastaje tijekom fetalnog razvoja.
Mnogo riede, Chiarijeve malformacije
mogu se pojaviti kasnije u Zivotu. To
se moze dogoditi uslijed drenaze
prekomjerne koli¢ine cerebrospinalne
tekuéine zbog ozljede, infekcije ili
izloZenosti toksiénim tvarima.

VRSTE CHIARIJEVIH
MALFORMACIJA

Postoje Eetiri vrste Chiarijevih
malformacija:

Tip I. Ovo je daleko najéesée opazeni
tip kod djece. Kod ovog tipa, donji
dio malog mozga - ali ne i mozdano
deblo -- proteze se u otvor na dnu
lubanije. Taj se otvor naziva foramen
magnum. Normalno, samo ledna
mozdina prolazi kroz ovaj otvor.

Tip | je jedini tip Chiarijevih
malformacija koji se moze dobiti.

Tip Il. Ovaj se tip obi¢no vida kod
djece rodene sa spinom bifidom.
Spina bifida je nepotpuni razvoj
ledne mozdine i/ili njezinog zastitnog
omotaca. Tip Il je takoder poznat kao
Jklasiéna” Chiarijeva malformacija ili
Arnold-Chiarijeva malformacija. Kod
Chiarijeve malformacije tipa Il, i mali
mozak i mozdano deblo protezu se u
foramen magnum.

Tip Ill. Ovo je najtezi oblik Chiarijeve
malformacije. Ukljuéuje protruziju ili
hernijaciju malog mozga i mozdanog
debla kroz foramen magnum i u
lednu mozdinu. To obi¢no uzrokuje
teske neuroloske poremeéaje. Tip IlI
je rijetki oblik.

Tip IV. Ovaj tip ukljuéuje nepotpuni
ili nerazvijeni mali mozak. Ponekad
je povezan s izlozenim dijelovima
lubanje i ledne mozdine. Tip IV je
rijetki oblik.

Uz spinu bifidu, druga stanja koja

su ponekad povezana s Chiarijevim
malformacijama ukljuéuju:
Hidrocefalus. Prekomjerno
nakuplianje cerebrospinalne tekuéine
u mozgu.

Siringomijeliju. Poremeéaj kod kojeg
se u sredidnjem kanalu ledne mozdine
razvija cista.

Sindrom sapete kraljezniéne
mozdine. Progresivni poremeéaj u
kojem se ledna mozdina veze za
ko3tanu kraljeznicu.

Zakrivljenost kraljeznice. Ukljuguje
stanja kao 3to su:

Skolioza (savijanje kraljeznice ulijevo
ili udesno)

Kifoza (savijanje kraljeznice prema
naprijed)

Simptomi Chiarijevih malformacija
Chiarijeva malformacija povezana je
sa Sirokim rasponom simptoma koji se
razlikuju po vrsti.
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Chiarijeva malformacija tip | obi¢no
ne uzrokuje nikakve simptome. Veéina
ljudi s ovim stanjem niti ne zna da ga
imaju osim ako se sluéajno ne otkrije
tijekom dijagnostickog snimanja.

Ali ako je malformacija tedka, tip |
moze uzrokovati simptome kao $to su:
Bol u donjem dijelu glave koji se

§iri u vrat; obiéno se brzo razvija i
pojalava pri svakoj aktivnosti koja
poveéava pritisak u mozgu, kao $to su
kasljanje i kihanje.

Vrtoglavica i problemi s ravnotezom i
koordinacijom

Poteskoée pri gutanju

Apneja za vrijeme spavanja

Veéina djece rodene s Chiarijevom
malformacijom tipa Il boluje od
hidrocefalusa. Starija djeca s
Chiarijevom malformacijom tipa |l
mogu razviti bol u glavi povezanu s:
Kasljanjem ili kihanjem

Savijanjem u trupu

Napornim fizi¢kim akfivnostima
Naprezanjem radi praZnjenja crijeva
Neki od najéedéih simptoma povezani
su s problemima s funkcijom Zivaca u
mozdanom deblu. Oni ukljuéuju:
Slabost glasnica

Poteskoée pri gutanju

Nepravilnosti disanja

Ozbiljne promjene u funkciji Zivaca u
grlu i jeziku

LIJECENJE CHIARIJEVIH
MALFORMACUA

Ako se sumnja na Chiarijevu
malformaciju, lijeénik ¢e obaviti
pregled. Lijeénik ée isto tako provijeriti
funkcije koje kontrolira mali mozak i
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ledna mozdina.

Te funkcije ukljuguju:

Ravnotezu

Dodir

Reflekse

Osijete

Motoricke vjestine

Povezani €lanak

Lijeénik moze naruditi dijagnosticke
pretrage, kao §to su:
Rendgenske snimke

CT snimka

Magnetska rezonanca
Magnetska rezonanca je
pretraga koja se najéedce koristi
za dijagnosticiranje Chiarijevih
malformacija.

Ako Chiarijeve malformacije ne
uzrokuju simptome i ne ometaju
svakodnevne aktivnosti, lijecenje
nije potrebno. U drugim sluéajevima
lijekovi se mogu koristiti za

ublazavanije simptoma kao 3to je bol.

Operacija je jedini tretman koji moze
ispraviti funkcionalne nedostatke ili
zaustaviti napredovanije odteéenja
sredidnjeg Zivéanog sustava.

Kod Chiarijevih malformacija tipa | i
tipa Il, ciljevi operacije su:
Smanjenje pritiska na mozak i lednu
mozdinu

Ponovna uspostava normalne
cirkulacije teku¢ine kroz podrudje i
oko njega

U odraslih i djece s Chiarijevim
malformacijama moze se izvesti
nekoliko vrsta kirurskih zahvata. Oni
ukljuéuju:

Operacija dekompresije straznje
lubanjske jame (posterior fossa). To
ukljuéuje uklanjanje malog dijela
dna lubanije, a ponekad i dijela
kraljeznice kako bi se ispravila
nepravilna kostana struktura. Kirurg
takoder moze otvoriti i prosiriti
mozdanu ovojnicu (duru). To je &vrsta

obloga tkiva mozga i ledne mozdine.

Time se stvara dodatni prostor za
cirkulaciju cerebrospinalne tekudine.

Elektrokauterizacija. Ukljuguje
uporabu visokofrekventne elektri¢ne
struje za smanjenje donjeg dijela
malog mozga.

Spinalna laminektomija. Ovo je
uklanjanje dijela luénog, kostanog
krova kraljezni¢nog kanala. Time se
poveéava veli¢ina kanala i smanjuje
pritisak na lednu mozdinu i korijene
Zivaca.

Dodatni kirurski zahvati mogu
biti potrebni za ispravljanje
stanja povezanih s Chiarijevim
malformacijama kao sto je
hidrocefalus.

Kirurski zahvat obiéno rezultira
znacajnim smanjenjem simptoma

i produljenim razdobljem remisije.
Prema Djegjoj bolnici u Bostonu,
koja je specijalizirana za lijecenje
Chiarijevih malformacija, operacija
prakti¢ki uklanja simptome u 50 %
pedijatrijskih slu¢ajeva. Operacija
znacajno smanjuje simptome u jos
45 % sluéajeva. U preostalih 5 %
sluajeva, simptomi su stabilizirani.
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