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WIELOLETNIA OCENA PRZEBIEGU KLINICZNEGO
JAMISTOSCI RDZENIA Z UWZGLEDNIENIEM CZYNNOSCI
BIOELEKTRYCZNEJ MOZGU

STRESZCZENIE

Celem pracy byla wieloletnia ocena naturalnego przebiegu choroby, z ocena zapisu EEG w réznych eta-
pach choroby. Okres badan obejmowat lata 1965-2003.

Materiat badan stanowito 23 chorych (K — 4, M — 19) w wieku 27 do 82 lat ($r. 45 lat). Czas trwania
choroby wynosit od 5 do ponad 45 lat. Dokonano szeregu korelacji klinicznych oraz dynamiki EEG.

Stowa Kkluczowe: jamistos¢ rdzenia, klinika, EEG.

SUMMARY

The aim of the work was many years’ estimation of the natural course of disease with the analysis of
EEG recordings in various stages of disease. The observation period was 1965-2003.

The research material included 23 patients (F —4, M — 19) aged 27 — 82 (average 45) years. The duration
of disease was 5 to more than 45 years.

Several clinical correlation and the dynamics of EEG were performed.
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Jamisto$¢ rdzenia jest stosunkowo rzadkim schorzeniem neurologicznym, wyste-
pujacym nieco czgsciej u mezezyzn. Sporadycznie pojawiaja si¢ postacie rodzinne.

W roku 1827 Olivier D’ Angers wprowadzit nazwe syringomyelia (jamisto$¢ rdze-
nia), z jgzyka greckiego, od stow syrinx — jama i myelos — rdzen. Jednak juz w 1546
r. Esteinne opisal mechanizm powstawania jam w rdzeniu krggowym. Poczatek cho-
roby ma miejsce gtownie w 3. lub 4. dekadzie zycia. Choroba ma przebieg przewle-
kty, zazwyczaj tagodny, poza przypadkami jamistosci opuszki (syringobulbia), kiedy
to proces chorobowy moze by¢ ostrzejszy. Wspotistnie¢ z nim moga inne anomalie,
gtownie zespdt Arnolda—Chiariego, ptaskopodstawie, wodoglowie, niedorozwoj
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moézdzku. Poza wrodzonymi przyczynami, pewne znaczenie etiologiczne przypisuje
sie urazom rdzenia, z wtérnymi procesami zapalno-zrostowymi.

Charakterystyczna cecha schorzenia jest powstawanie jam w rdzeniu krggowym
(gtownie szyjnym) obejmujacym nieraz wiele segmentéw (tacznie z lgdzwiowym).
Zaburzenia ksztattowania si¢ szwu grzbietowego rdzenia maja miejsce juz w 4-10
tygodniu rozwoju zarodka, a same jamy likalizuja si¢ najczes$ciej po stronie grzbieto-
wej kanatu srodkowego (canalis centralis) rdzenia [1-9].

Zgodnie z hydrodynamiczng teoria Gardnera [4, 5], podstawowa role w powsta-
waniu jam odgrywa zaburzone krazenie ptynu mézgowo-rdzeniowego. Williams [7]
zaktadal, ze jedna z przyczyn powstawania jam sa powiktania okotoporodowe (po-
rod kleszczowy). Milhorat 1 wsp. [6] stwierdzili, ze w wigkszosci przypadkdéw nie ma
bezposredniego komunikowania si¢ ptynu moézgowo-rdzeniowego z IV komora moé-
zgu, co podwaza teori¢ Gardnera. Powstawanie jam komunikujacych si¢ ze soba ma
miejsce gtéwnie w hydromyelii (poszerzenie kanatu centralnego), a nie w jamistosci
rdzenia. Najnowsze badania wskazuja na to, ze rozrdéznianie komunikujacych si¢ i nie
komunikujacych jam nie jest zasadne, proponujac termin posredni, syringohydromy-
elia. Jednak przewazajaca liczba przypadkéw jamistosci rdzenia odpowiada kryteriom
terorii Gardnera.

Lokalizacja zmian determinuje wystgpowanie objawow klinicznych. Wedtug Mil-
horata i wsp. [6], najczestsze jamy sa w dolnej czgsci odcinka szyjnego rdzenia, gtow-
nie u podstawy rogu tylnego, penetrujace do spoidta przedniego i na istotg szara, z wtor-
nym uszkodzeniem drogi rdzeniowo-wzgorzowej, odpowiadajace za przewodzenie
czucia bolu i temperatury. Nastgpstwem tych zmian sa zaburzenia tego typu czucia,
polegajace na jego odcinkowym zniesieniu. Sznury tylne sa dtugo nie uszkodzone,
dzicki czemu zachowane jest czucie dotyku, utozenia i wibracji. Zaburzenie to okre-
sla si¢ jako rozszczepienne zaburzenia czucia (zniesienie czucia bdlu i temperatury,
przy zachowanym czuciu dotyku, utozenia i wibracji). Postepujacy proces chorobo-
wy moze oczywiscie doprowadzi¢ do narastania zaburzen czucia. Uszkodzenie rogéw
przednich doprowadza do zaniku mig$ni reki (,,rgka szponiasta™), przedramienia i ob-
reczy barkowej. Odruchy glebokie sa ostabione lub zniesione. Uszkodzenie stupow
boczno-posrednich (czgs¢ wspotczulna) prowadzi do zespotu Claude—Bernarda—Hor-
nera, natomiast uszkodzenie drogi korowo-rdzeniowej w sznurach bocznych powo-
duje spastyczny niedowtad konczyn dolnych.

Jamisto$¢ opuszki manifestuje si¢ gléwnie zaburzeniami potykania (dysfagia),
zanikiem migs$ni jezyka, niedowladem migs$ni gardlowych i podniebiennych, zaburze-
niami czucia, gldwnie bolu i temperatury, w obszarze unerwienia przez nerw trojdziel-
ny oraz oczoplasem poziomo-rotacyjnym (zajecie mézdzku). W rzadkich przypadkach
dochodzi do rozleglejszych uszkodzen i powstaje wowczas jamistos¢ mozgu (syrin-
gocefalia).

Wspdlistniejacymi objawami moga by¢ takze: skrzywienie kregoshupa, deforma-
cje stawow (stawy Charcota), owrzodzenia dloni, blizny (po oparzeniach). W przy-
padkach jamistosci odcinka ledzwiowego dochodzi¢ moze do zaniku mig$ni konczyn
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dolnych, ze zniesieniem odruchéw glebokich, typowymi zaburzeniami czucia, z od-
ruchem Babinskiego.

W diagnostyce pierwszoplanowa rolg, poza objawami neurologicznymi, odgrywa
rezonans magnetyczny [10], wykazujacy rozlegte, wielopoziomowe jamy. Rutynowo
takze wykonuje sie rezonans zlacza kregowo-podstawnego (zesp6t Arnolda—Chiarie-
g0) oraz mézgu. Zawsze nalezy wykluczy¢ proces uciskowy, stwardnienie zanikowe
boczne (SLA), stwardnienie rozsiane, nastgpstwa spondylozy lub mielopatii szyjne;.

Leczenie operacyjne polega m.in. na drenazu jam, zabiegach korygujacych same
jamy, leczeniu wodoglowia czy zespotu Arnolda—Chiariego.

Postgpowanie farmakologiczne jest objawowe i tonizujace, bez mozliwosci sto-
sowania specyficznych lekow.

Sama choroba w zasadzie nie skraca bezposrednio zycia (jest to nastepstwem po-
wiktan), chociaz wyraznie rzutuje na ograniczenia zawodowe i inne, w tym na pogar-
szanie si¢ jakosci zycia chorych (Quality of Life).

CEL BADAN

Celem pracy byla wieloletnia ocena naturalnego przebiegu choroby, z uwzgled-
nieniem stanu klinicznego oraz zapisu EEG.

MATERIAL I METODY

Materiat badan stanowito 23 chorych (K —4, M — 19) w wieku od 27 do 82 lat ($r.
45 lat), leczonych szpitalnie w latach 1965-2003. Dokonano szeregu korelacji klinicz-
nych oraz oceny dynamiki EEG. Okres obseracji wynosit od 5 do ponad 40 lat.

Stosowano typowe metody diagnostyczme, z uwzglednieniem w ostatnich latach
takze rezonansu magnetycznego. EEG wykonywano co najmniej dwukrotnie, poczat-
kowo systemem analogowym, a nastepnie cyfrowym (komputerowym). We wcze-
snym stadium choroby stwierdzano w zasadzie tylko dezintegracj¢ rytmu podsta-
wowego, z rejestracja fal theta, gtownie w obszarach skroniowych. W okresie p6z-
niejszym, przede wszystkim w przypadkach syringobulbii i wspoétistniejacego ze-
spotu Arnolda—Chiariego, podstawowa czynnos$¢ bioelektryczna mozgu byta zdez-
organizowana, z rejestrowaniem fal theta, a nawet delta, fal ostrych i sporadycz-
nych iglic, gtéwnie w odprowadzeniach skroniowo-potylicznych. Nie rejestrowa-
no jednak wytadowan napadowych. U zadnego chorego nie wystgpowaly napady
padaczkowe. W przypadkach operowanych nastgpowata poprawa zapisu, polega-
jaca na nie wystgpowaniu juz fal delta, ostrych lub iglic, przy utrzymywaniu si¢ zmian
rytmu podstawoweego. Wszyscy chorzy byli konsultowani neurochirurgicznie, a czg$¢
z nich operowano.
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WYNIKI I OMOWIENIE

Tabela 1 . Badani chorzy wg plci w przedziatach wieku

Wiek chorych
Pte¢ | 27-39 40-49 50-59 60-69 70-79 80-89 Ogoltem
n| % |n| % |n| % |n| % |n|%|n|%|n %
M |7 [368] 6 |16 3 |158| 1 (53| - 1| —| 2 |10,5]| 19 | 100,0
K | 1 (250 1 |50 1 (250 1 (250 — | - | — | - 4 1100,0
R | 8 [348| 7 (304 | 4 |174|2 |87 | — | — | 2 |8,7|23]100,0
Tabela 2. Postaci kliniczne jamisto$ci rdzenia
Postaci jamisto$ci rdzenia
jamisto$¢é jamisto$é S,
Ple¢ | jamistos¢ z zespotem postaé Jamistosc Ogdlem
Arnolda—Chiariego ledzwiowa opuszki
n % n % n % n % n %
M 10 | 52,6 6 31,6 1 53 2 10,5 19 [100,0
K 2 |50,0 1 25,0 - - 1 |250 4 (100,0
R 12 | 52,2 7 30,4 1 4.4 3 13,0 | 23 |100,0

W przedstawianym materiale (tabela 1) zdecydowanie wigcej przypadkow byto
wsrod mezezyzn. Ogotem dominowali chorzy w przedziatach wieku 27-49 lat. Oso-
bliwe byty przypadki jamistosci rdzenia u dwoch mezczyzn, ktorzy dozyli sedziwego
wieku (po 82 lata). Obydwaj pracowali na roli, praktycznie do ostatnich dni. Doznali
wiele urazow, ze ztamaniami konczyn w nastgpstwie m.in. upadkow z furmanki nata-
dowanej snopami, w czasie prac zniwnych. Obydwaj zmarli Smiercia naturalna, cho-
ciaz jeden z nich miat w ostatnim okresie stany depresyjne, nawet z tendencjami sa-
mobojczmi, z powodu narastajacej bezradnos$ci i osamotnienia (zona zmarta wcze-
$niej, dzieci wyjechaty do miasta).

Obraz kliniczny poszczegolnych postaci (tabela 2) odpowiadal opisywanym stan-
dardom. U mezczyzn byly znaczne, praktycznie bezbolesne, deformacje stawowe,
glownie barkow, rak oraz liczne blizny po urazach i oparzeniach, nawet w nastgpstwie
ogrzewania si¢ przy piecach (na wsi). U mgzczyzn w pozniejszym okresie byta za-
zwyczaj impotencja oraz klopoty z oddawaniem moczu, nawet w okresie, kiedy nie
byto istotnych zmian w gruczole krokowym. Wszyscy chorzy wykazywali szczego6l-
ne sktonnos$ci do infekcji, gtownie uktadu oddechowego.

U ponad 50% badanych (tabela 3) byta to posta¢ bez zespotow wspotistniejacych,
u prawie 1/3 ze wspotistniejacym zespotem Arnolda—Chiariego oraz 3 przypadki ja-
mistosci opuszki i 1 dominujacej postaci ledzwiowej.
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W zadnym przypadku nie stwierdzono istotnych choréb wspoétistniejacych, jak
choroby metaboliczne, zaburzenia krazenia itp.

Ogo6lnie operowano 7 chorych, w tym wszystkich ze wsplistniejacym zespotem
Arnolda—Chiariego, ze znaczna poprawa kliniczna.

Tabela 3. Optymalne zmiany w EEG u badanych chorych (jamisto$¢ rdzenia)

) Zmiany ogniskowe
Pleé pzon;;?:\;};x{cngi jednostronne obustronne Ogotem
T-O T-O
n % n % n % n %
M 5 50,0 2 20,0 3 30,0 10 100,0
K 1 50,0 - - 1 50,0 2 100,0
R 6 50,0 2 16,7 4 33,3 12 100,0

Tabela 4. Optymalne zmiany w EEG w syringomielii z zespotem Arnolda—Chiariego

. Zmiany ogniskowe
Pte¢ pzorfils:v};x;i jednostronne obustronne Ogotem
T-O0 T-O
n % n % n % n %
M 1 16,7 1 16,7 4 66,6 6 | 100,0
K - - - - 1 100,0 | 1 100,0
R 1 14,3 1 14,3 5 71,4 7 100,0

Zmiany w EEG nie sa swoiste [11] i zaleza w duzym stopniu od postaci i stadium
klinicznego choroby oraz zespotow wspotistniejacych (tabela 4).

W samej jamistosci rdzenia dominowaty zmiany rytmu podstawowego, gtownie
pod postacia jego dezintegracji, a u potowy badanych zmiany ogniskujace si¢ w od-
prowadzeniach skroniowo-potylicznych, gléwnie obustronnych. W obszarach tych
rejestrowano fale theta 6-7 Hz, fale ostre oraz sporadycznie iglice, bez czynnosci
napadowej, w tym i ogniskowe;.

Wsrod chorych ze wspotistniejacym zespotem Arnolda—Chiariego przewazaty
zmiany obustrone w odprowadzeniach skroniowo-potylicznych, zazwyczaj przy zmie-
nionym rytmie podstawowym, czego nie zaakcentowano w tabeli 3, gdyz wyekspo-
nowano najwigksze zmiany w EEG.

Podobne zmiany rejestrowano u 3 chorych z jamistoscia opuszki, a w 1 przypad-
ku z dominowaniem postaci ledzwiowej stwierdzano tylko dezintegracjg rytmu pod-
stawowego.

Wigkszos¢ chorych pochodzita ze wsi (ponad 70%), dlatego trudno oceni¢ ich nie-
zdolnos¢ do pracy, poniewaz wszyscy pomagali w gospodarstwie, a nawet je prowa-
dzili. 2/3 badanych byta w zwiazkach matzenskich i posiadata zdrowe dzieci. Nalezy
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jednak podkresli¢, ze malzenstwa zawierane byly zazwyczaj jeszcze przed ujawnie-
niem si¢ klinicznych objawéw choroby.
Tylko jeden chory zmart w 35. roku Zzycia na zapalenie ptuc. Inni — 14 0s6b, zmar-
lo w okresie p6zniejszym $miercia naturalna (ocena z 2003 r.), a pozostali zyja.
Jakos¢ zycia wszystkich badanych chorych byla znaczaco obnizona, szczeg6lnie
w zaawansowanym stadium choroby. Mimo to, jak wspomniano wczesniej, starali si¢
oni by¢ aktywni, gtéwnie w srodowisku wiejskim, praktycznie do samego konca.

WNIOSKI

1. Jamisto$¢ rdzenia jest rzadkim zespolem klinicznym.

2. W ciagu ostatnich kilkunastu lat rejestruje si¢ mniej przypadkow tej choroby. Moze
si¢ to wigza¢ m.in. z udoskonaleniem specjalistycznej opieki w czasie ciazy i po-
rodu.

3. W przypadkach uzasadnionych, szczegdlnie ze wspotistnieniem innych zespotow
klinicznych, leczenie operacyjne rokuje znaczng poprawe.

4. Zmiany w EEG nie sa swoiste, zalezne w pewnym stopniu od postaci i stadium
choroby oraz wspotistniejacych zespolow klinicznych.

5. Jamisto$¢ rdzenia nie skraca w sposob istotny zycia, rzutuje natomiast znaczaco
na obnizenie jakos$ci zycia chorych.
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