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Chiarirelaterade symtom

Margareta Dabhl

Bakgrund

Chiari och medarbetare beskrev i slutet av 1800-talet att hjarnstams- och
lilhjarnsmissbildningar var vanligt forekommande hos barn med MMC.
Chiari delade dem i fyra typer. Denna gruppering anvands fortfarande.
Chiari Il misshildningen, som ocksa kallas fér Arnold Chiaris misshildning,
ar nastan alltid associerad till MMC. Ovriga Chiari-typer forekommer oftast
inte vid MMC (Hadley 2002).

Chiaris indelning av missbildningar i lillhjarna och hjarnstam

Typ | Lillhjarnstonsillerna hernierar > 5 mm nedom foramen magnum
Hjarnstammen vanligen inte neddragen och inga forandringar i
storhjarnan
Lag frekvens hydrocefalus

Typ Il | Vermis, hjarnstam och fjarde ventrikeln hernierar ned i

cervikalkanalen

Smal utdragen 4:e ventrikel

Associerad med MMC och anomalier i storhjérnan
HOg frekvens hydrocefalus och syringomyeli

Typ 1 | Hogt cervikalt eller occipitocervikalt encefalocele innehallande
dysmorf vavnad fran lillhjarna och hjarnstam
I 6vrigt intrakraniella anomalier som vid typ 11

Typ IV | Lillhjarnshypoplasi eller —aplasi med aplasi av tentorium cerebelli

Chiari typ 1l forekommer hos 90-95 % av barnen med MMC, men bara 20-
30 % av dessa utvecklar symtom, som kan relateras till chiarimissbild-
ningen. En tredjedel far symtom, som kan betecknas som svara och till och
med livshotande. Merparten av chiarirelaterade symtom debuterar under
barnets tre forsta levnadsmanader och finns ofta redan vid fodelsen. Som
regel & symtomen allvarligare ju tidigare de debuterar. Aldre barn kan
ocksa utveckla symtom eller tecken pa stord hjarnstamsfunktion, men da
som regel till f6ljd av shuntdysfunktion (Dahl et al 1995, Stevenson 2004,
McLone & Dias 2003)
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Klinisk bild

Den kliniska bilden omfattar ett eller flera symtom/tecken pa stord nerv-
funktion fran flera av nervsystemets nivaer: kranialnerver, fyrhogsplatta,
hjarnstam, lillhjarna samt halsryggmarg (Dahl et al 1995):

e Andningsstorning_&r alltid ett allvarligt symtom. De olika typerna av
andningsstorning utloses fran olika nivaer i nervsystemet (Hays et al
1989). Inspiratorisk stridor uppstar till f6ljd av en- eller dubbelsidig
pares av stimbanden. Symtomet, som kan utlésas av en intrakraniell
tryckstegring kan forsvinna efter att tryckstegringen atgardats.

e Apné kan ha olika patogenes: Stérning av den medulldra andnings-
kontrollen leder till apnéer och cyanosattacker (”centrala apnéer”).
Storning av svalgets motorik kan leda till obstruktiv hypoventilation
under somn och pa sa satt ge somnapné. Dessa barn kan ocksa
sekundart till hypoventilationen utveckla hjartsvikt (cor pulmonale)
(Cochrane et al 1990).

e Hosta och cyanosattacker i samband med matning uppstar till foljd
av aspiration, som i sin tur kan bero pa spasm av cricopharyngoides-
muskeln. Recidiverade aspirationstilloud leder till att barnet far
aterkommande lunginflammationer.

e Uppfddningsproblem ar ett vanligt forekommande symtom. Stérning
av motoriken i svalget och matstrupen leder till problem med svélj-
ning och krakningar. Barnet har ofta svart att svélja annat an finfor-
delad mat.

e Nedsatt kraft i armar och hander ar vanligt forekommande och kan
ibland leda till uttalad funktionsnedséttning. Samtidig férekomst av
spasticitet, stegrade armreflexer och svarigheter att supinera/pronera
armarna talar for en stérning i halsryggméargen. Hypotonus i armar
och nacke samt kanslighet for hoga ljud och lagesférandringar ses
vid paverkan av lillhjarnan.

e Ogonmotorikstorningar (skelning, blickpareser och nystagmus) ses
ofta som isolerade symtom och kan uppsta till foljd av paverkan pa
pons, kranialnerver och fyrhdgsplatta.

Patogenes

Patogenesen ar mangfacetterad. Manga symtom beror pa att det &r trangt i
den kraniocervikala 6vergangen med atfoljande tryck pa hjarnstammen.
Manga andra svara symtom/tecken kan harledas till misshildade kranial-
nervskarnor eller andra strukturer, vilket kan forklara att en del symtom &r
terapiresistenta (Stevenson 2004).
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Prognos

Det finns inget sékert samband mellan utseendet av Chiarimissbildningen pa
MRT och uppkomst av hjarnstamssymtom (Wolpert et al 1988). Svara
symtom med tidig debut har samst prognos bade vad géller dverlevnad och
bestaende skador. Tidiga andnings- och uppfodningsproblem progredierar
ofta och & mycket svarbehandlade. Dock tycks stridor som enda symtom ha
en relativt god prognos och ar ofta av 6vergaende natur. Armsvaghet kan
vara av relativt lindrig natur och kan forbattras med barnets tilltagande
alder. Ovriga symtom som svettningar, olika gonmotorikrubbningar och
taktil forsvarsbenégenhet ar oftast stationdra och verkar inte 6ka risken for
att allvarligare symtom senare ska utvecklas.

Barn med tidigt debuterande chiarisymtom tycks pa lang sikt ha 6kad risk
for neurokirurgiska komplikationer sasom shuntdysfunktion, fjattrad
maéargsyndromet samt cystbildningar i hjarnstam resp. ryggmarg (Dahl &
Ahlsten 2003).

Behandling

Utover atgard mot intrakraniell tryckokning finns hitintills inga evidens-
baserade riktlinjer for behandling av chiarirelaterade symtom (Tubbs &
Oakes 2004). Val av neurokirurgisk atgéard beror pa kliniska symtom och
morfologi. De atgarder, som kan bli aktuella ar antingen dekompressions-
operation i bakre skallgropen eller 16sning av fixerad ryggmaérg i brack-
omradet (Dahl et al 1995, Pollack et al 1996).

Rekommendationer

e Hog misstanksamhet! Snabb handlaggning!
Sékra fria luftvagar.
Behandla intrakraniell tryckstegring

e Utred alltid i samrad med regionalt MMC-team inklusive neurokirurg
och vid behov 6ronlékare.

e Vid progredierande, men ej svara symtom: MRT hjarna och ryggmarg
(om inte gjort nyligen). | dvrigt individuellt anpassad utredning,
exempelvis funktionsbeddémning av sjukgymnast, arbetsterapeut och
uroterapeut/cystometri, neurooftalomogiskt status, 6ronlakare for svalg-
[larynxstatus, nattlig andningsregistrering
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Skicka garna synpunkter och forbattringsforslag till redaktérerna/
ingrid.b.olsson@varegion.se infér kommande revideringar
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