Syringomyelie

Syringomyelie je oznaceni pro pritomnost kavity v miSe vyplnéné tekutinou, takovato kavita se nazyva
syrinx. Onemocnéni se projevuje v mensi ¢i vétsi mife neurologickym deficitem, ktery miva progresivni charakter.
Syringomyelie je ¢asto popisovéna v souvislosti s Chiariho malformaci.!!]

Epidemiologie

Syringomyelie je relativné vzacné onemocnéni s prevalenci v (americké) populaci 8,4 / 100 000 obyvatel. Objevuje
po 30. roce véku, ¢astéji u muzd. Byl popsan i familiarni vyskyt.[?!

Patofyziologie

Patofyziologie onemocnéni neni Gplné objasnéna. Existuje nékolik teorii o vzniku syringomyelie.l]

Gardnerova hydrodynamicka teorie rika, Ze za vznik kavit mlze obstrukce v odtoku mozkomisniho moku ze 4.
komory skrze foramen Magendi.l?! Pfi kazdé systole arteriainiho tlaku je tlak pfenasen na mozkomi$ni mok, ktery se
nasledné propaguje do canalis centralis, tzv. "water-hammer efect". Zvyseny tlak v canalis centralis zplsobi vznik
kavity.!*1 Prosta distenze canalis centralis se oznacuje jako hydromyelie.[3!

Williamsova teorie poukazuje na to, Ze za nékterych okolnosti mize vznikat gradient mezi intrakranidlnim tlakem
a intramedullarnim tlakem v dlsledku zhor$ené cirkulace likvoru skrze foramen magnum. Témito okolnostmi jsou
napriklad kasel nebo Valsalvlv manévr, které zhorsuji Zilni ndvrat, zvysuji intrakranialni tlak a pfi anatomické
predispozici (Chiariho malformace) dojde k obstrukci ve foramen magnum podobnym mechanizmem jako je tomu u
chlopni. Dochazi ke vzrlstu tlaku v cisterna magna soucasné s relativné niz$im tlakem spindlniho
subarachnoidéliniho prostoru. Tlak se ze &tvrté komory propaguje kaudalng, vznikd syrinx.!]

Oldfieldova teorie vysvétluje vznik intramedullarnich kavit. BEhem systoly dochazi k prfenosu tlaku na mozecek,
ktery se svymi tonzilami propaguje kaudalné (to Ize prokazat dynamickou MRI). Mozecek tak rytmicky osciluje v
zavislosti na systole a prendasi tlak do spinalniho subarachnoidalniho prostoru. Likvor se kvali vy$simu tlaku
propaguje perivaskuldrné a intersticidlnim prostorem do michy. V miSe tak vznikaji kavity, které svym Utlakem
okolnich struktur (drahy, neurony, mikrocirkulace) zpGsobuji neurologickou symptomatiku.t?!

Teorie intramedullarniho pulzniho tlaku tvrdi naopak, ze intramedulldrné je tlak pfi pulzaci relativné vyssi nez
tlak ve spindlnim subarachnoidalnim prostoru. Vlivem téchto sil vznika v miSe kavita vyplnéna extracellularni
tekutinou.?!

Typy syringomyelie
Syringomyelie komunikujici se 4. komorou

Vyskytuje se priblizné v 10 % pripadl, nékdy byva spojena s poruchou cirkulace
likvoru. V takovém pfipadé se situace fedi shuntem.[?!

Syringomyelie z divodu blokady likvorové cirkulace (bez
komunikace se 4. komorou)

Vv

Nejcastéjsi forma syringomyelie, vyskytuje se v 50 % pripadd. Pri¢iny jsou nasledujici:

Chiariho malformaci je nejcastéjsi pricinou syringomyelie tohoto typu;
Bazalni arachnoiditida (postinfekcni, zadnétliva, postradiacni, krev v likvoru);
Bazilarni imprese nebo invaginace;

Meningealni karcinomatéza;

Patologické struktury (arachnoiddlni cysta, pannus u revmatoidni artritidy, Syringomyelie na MRI, T2-
okcipitalni encefalokéla, tumory).t2! vazeny obraz

Syringomyelie z postizeni michy
Méné nez 10 % pripadl syringomyelie je tohoto typu. Syringomyelie m{ze vznikat na podkladé rlznych inzult(:

MiSni trauma;

Radiacni nekréza;

Krvaceni z ruptury aneuryzmatu, arteriovendzni malformace nebo tumorézniho loziska;
Infekce (misSni absces, HIV, transverzélni myelitida);

Kavitace nasedajici na ischemicky inzult nebo degenerativni onemocnéni.l?]

Syringomyelie z dlivodu rozstépu patere
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Rozstép patere mulze byt zplsoben rliznymi mechanismy, mimo jiné témi, které jiz byly zminény vyse. Vyreseni
rozstépu patefe zamezi rozvoji syringomyelie.l?!

Syringomyelie z diivodu intramedullarnich tumoru

Tumory nejcastéji asociované se syringomyelii jsou ependymom a hemangioblastom. Tekutina v kavitach nej¢astéji
pochézi ze sekretoricky aktivnich nddorovych bunék, popripadé je kavita vyplnéna krvi. Extramedulldrni tumory
(intradurdlni nebo extraduralni) maji ponékud odliSnou patogenezi, nebot kavity jsou tvoreny z dldvodu obstrukce
cirkulace likvoru.!?!

Idiopaticka syringomyelie

Pfi¢ina neni zndma. Chirurgicka intervence mUze upravit neurologicky deficit.[?!

Klinicky obraz

Rozvoj syringomyelie je zpravidla pomaly, chronicky. Akutné mlze syringomyelie probihat pri postizeni mozkového

kmene. Syringomyelii je postizena vétSinou kréni micha. Neurologické priznaky se odvijeji primdrné od lokalizace v
o 4]

mise.

Syringomyelitickd kavita primarné prerusuje krizeni spinothalamického traktu a zplsobuje tak disociaci €iti.
Dochézi ke ztraté vnimani tepla a bolesti, pricemz dotyk, vibrace a propriocepce je zachovana. Takto mlze byt
postizena jedna nebo obé horni konéetiny nebo se mize projevovat v tzv. ,,shawl-like“ distribuci (ramena a horni
predni a zadni hrudnik, jako kdyz si pres sebe prehodite vétsi Satek - ,shawl”). Pri progresi mlze zvétsujici se
syrinx postihnout i zadni provazce a tim zpUsobit ztratu vibra¢niho ¢iti a propriocepce. Pacient si mize stézovat na
dysestézii.l¥

Pri propagaci kavit do prednich rohd misnich mlze dojit k postizeni motoriky, difuzni svalové atrofii pocinajici
od rukou dale proximalné pres paze na ramena. Pri postizeni lumbalni patere jsou podobné projevy na dolnich
koncetinadch. Nékdy se objevuje dechova nedostatecnost zavisla na zméné polohy téla. Pri fyzikdInim vysSetreni jsou
snizené reflexy na hornich koncetinach. Na dolnich konletinach je spasticita, hyperreflexie a jsou pritomny irita¢ni
extenzorové pfiznaky.!%

V pozdnich stadiich se vyskytuje i porucha autonomniho systému projevujici se napfiklad v ¢innosti strev,
mocového méchyre nebo jako sexualni dysfunkce. Poskozeni sympatickych neuronli se mlze projevit jako
Hornerdv syndrom.!4

Nékdy se syndrom manifestuje jako tzv. syringobulbie, pfi které dochdazi k dysfagii, dysartrii, asymetrické slabosti
a atrofii jazyka, nystagmu a typické disociaci ¢iti (viz vyse).l4!

V 65% pripadl se syringomyelie objevuje souc¢asné se Chiariho malformaci I. typu. Priznaky jsou tak
modifikovany touto malformaci. Zatimco u dospélych dominuje jako hlavni pfiznak bolest v zahlavi, u déti je to
apnoe. Dale se mUzZe projevit segmentalni svalova slabost a Lhermittiiv pFiznak.''! B&Zny je i vyskyt
kmenovych priznakd. Propagace kavity do kmene se projevuje poruchami hlavovych nervi a mozeckovou
symptomatikou.!*!

Diagnostika

Kavity vytvorené v miSe, jsou nejlépe patrné na MRI. Protoze kavity byvaji vyplnény mozkomiSnim mokem,
zobrazuji se v T1-vdzeném obraze jako hypointezni loziska, v T2-vazeném obraze naopak jako hyperintenzni
loziska. Vyjimka nastava tehdy, pokud je syrinx vysledkem nadorovového procesu.!! Tekutina v kavité pak méa
vys$si obsah proteind a proto i zobrazeni na MRI je jiné. Sténa kavity je navic tvorena nddorovymi bunkami nebo
husté naskladanou glidIni tkéni. Diagndza takovéto kavity je pak zprostiedkovéna kontrastnim MRI vysetfenim.[®!

Pokud nemUzeme z jakychkoliv d@vodd pouzit MRI, pak mame k dispozici alternativy jako je myelografie a CT-
myelografie.[*!

Terapie

Terapie syringomyelie se odviji od klinického obrazu a typu syringomyelie.!!

Konzervativni lé¢ba zahrnuje vyhybani se velké fyzické ndmaze spojenou s vyraznou isometrickou kontrakci a
Valsalvové exspiraci (proti zaviené hlasivkové stérbiné), dale spanek s vyse poloZzenou hlavou a drzeni postaveni
krku v neutraini pozici.l®!

Podstatnou soucasti terapie je neurorehabilitace, kterd ma vyznam v uchovani zbylych neurologickych funkci a
prevenci komplikaci u kvadruparetickych pacient(l jako je infekce nebo dekubity. [7!

Pri zhorSovani se neurologické symtomatiky a neztiSitelné centrdini bolesti je doporucovana chirurgické
intervence v podobé& dekomprese nebo shuntovych operaci.l®!

V Uvahu pfichazeji tyto dkony:

= Suboccipitdlni a cervikalni dekomprese — suboccipitalni kraniektomie s laminektomii C1, C2, popr. C3 a
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plastika dury.[”!
Laminektomie a syringotomie — dorzolaterdlni myelotomie do tzv. DREZ zény (dorsal root entry zone) obvykle
v Urovni C2-C3.["!
Zkratové operace (Shunty) — existuje vice moznosti:
» Ventrikuloperitonealni shunt,
m Lumboperitonealni shunt,
» Syringosubarachnoidalni DREZ shunt,
= Syringoperitonedini shunt.l’]

= Ctvrtd ventrikulostomie.l”!
» Terminalni ventrikulostomie - jako terminalni komora se oznacuje rozsiteny Usek centréiniho kandlu na hrotu

misSniho konu. Pouziva se pouze u pacientll bez Chiariho malformace a pouze u pacientl se syringomyelii,
kterd zasahuje do lumbalini oblasti.l”!

= Neuroendoskopické metody.!”]
= Chirurgické metody zajistujici lepsi pohyblivost michy v paternim kanalu pti posttraumatickych adhezich.[”!

Nejlepsi odpovéd na chirurgické reSeni ma bolest a paraparéza. Naopak ztrata citlivosti, pfiznaky postizeni dolniho
motoneuronu a mozeckové priznaky maji odpovéd mensi.le!

Pro symptomatickou Iécbu se pouZivaji analgetika (ibuprofen, kys. acetylsalicylova, naproxen, aj.) a
myorelaxancia (methocarbamol).!®

Odkazy

Souvisejici ¢clanky

= Chiariho malformace

Externi odkazy

= ASAP (http://asap.org/)
= Chiari & Syringomyelia Foundation (http://www.csfinfo.org/)
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