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1 Einleitung

1.1 Einfiihrung und Geschichte der Chiari-Malformationen

Chiari-Malformationen (syn. Arnold-Chiari-Malformation, Hindbrain Herniation; CM) sind
eine Gruppe von Entwicklungsstérungen, bei denen es zu unterschiedlich ausgedehnten
Verlagerungen von Anteilen des Kleinhirns durch das Foramen magnum in den
Spinalkanal infolge einer verkleinerten hinteren Schadelgrube kommt.

Die Bezeichnung CM leitet sich vom Namen des Erstbeschreibers Hans Chiari (1851—
1916) ab, der als Professor fur Pathologische Anatomie an der Universitat Prag im Jahr
1891 verschiedene Verédnderungen des Kleinhirns, die Uberwiegend mit einem
Hydrozephalus assoziiert waren, beschrieb (siehe Abb. 1). In seinem im Jahre 1891
veroffentlichten Artikel ,Uber Verdnderungen des Kleinhirns infolge von Hydrocephalie des
Grosshirns® [1] beschrieb er anhand von 24 Fallbeispielen vier Typen von Veranderungen,
die er nach morphologischen Aspekten klassifizierte. Die Einteilung der CM in diese vier

Typen ist bis heute gultig.

Abb. 1 Fotografie vo Hans Chiari
(1851-1916)



Im Folgenden finden sich Auszige aus dem historischen Artikel von Hans Chiari [1], die

die vier Formen beschreiben.

I. Die Verldngerung der Tonsillen und der medialsten Theile der Lobi inferiores des
Kleinhirns zu zapfenférmigen Fortsétzen, die die Medulla oblongata in den Wirbelcanal

begleiten;

Il. Die Verlagerung von Theilen des Unterwurms, respektive auch des Pons und der
Medulla oblongata in den Wirbelcanal und die Verldngerung des 4. Ventrikels in den

Wirbelcanal;

Ill. Die Einlagerung nahezu des ganzen selbst hydrocephalischen Kleinhirns in eine Spina

bifida cervicalis;

IV. Hypoplasie im Bereich des Kleinhirns ohne Einlagerung von Theilen desselben in den
Wirbelcanal [1].



1.2 Einteilung der Chiari-Malformationen

1.2.1 Uberblick

CM werden in vier Typen eingeteilt. Da in der vorliegenden Studie ausschlieBlich Patienten
mit den Fehlbildungen Chiari-I-Malformationen (CM-I) und Chiari-lI-Malformationen (CM-II)

vertreten sind, werden diese Formen ausfuhrlicher dargestellt.

Die CM-I ist die h&aufigste Form der CM. Es handelt sich dabei um einen Tiefstand der
Kleinhirntonsillen, die um 3-5 mm in den Spinalkanal hineinragen, woraus eine
Liquorzirkulationsstérung resultiert (siehe Abb. 2). Seltener sind Hirnstammanteile
verlagert. Dysplasien im zentralen Nervensystem (ZNS) und Bogenschlussanomalien
fehlen. Haufig ist die Symptomatik mit einer Syringomyelie vergesellschaftet.

Beschwerden treten am h&ufigsten im jungen Alter auf.

a
Ath ventricle
i Sy
i
/.
C1
foramen
magnum
spinal
cord

@ Mayfield Clinic

Abb. 2 a) Chiari-I-Malformation Schema: Durch die zu kleine hintere Schédelgrube kommt es zu einer
Verlagerung der Kleinhirntonsillen nach kaudal (weiBer Pfeil) und damit zu einer Liquorzirkulationsstérung
am Foramen magnum. Quelle: Mayfield Clinic & Spine Institute, 506 Oak Street, Cincinnati, OH 45219; b)
MRT-Aufnahme in T2-Wichtung sagittal mit deutlich nach kaudal verlagerten Kleinhirntonsillen (weiBer Pfeil).

Quelle: McKesson Medical Imaging Group.



CM-Il sind praktisch immer mit einer Spina bifida aperta (Myelomeningozele)
vergesellschaftet. Umgekehrt findet sich diese Fehlbildung ausschlieBlich in dieser
Population. Typisch sind ausgedehnte Verlagerungen von Kleinhirntonsillen und Vermis
kombiniert mit einer Kompression und Verlagerung des Hirnstammes sowie einer
Verlagerung des vierten Ventrikels mit Entwicklung eines Hydrozephalus. Dartber hinaus
treten Bogenschlussanomalien im thorako-lumbalen und lumbo-sakralen Ubergang im
Rahmen einer Spina bifida aperta auf. Das ZNS kann innere und &uBere Dysplasien
aufweisen (siehe Abb. 3).

'.; / Fourth ventricle
b : Medulla

Abb. 3 a) lllustrierte Darstellung einer Chiari-ll-Malformation mit den Obstruktionsstellen, die zu
verschiedenen Subtypen des Hydrozephalus fihren. Es liegt eine Verlagerung der Kleinhirnvermis mit
subarachnoidaler Verklebung, sowie eine Hernierung der Medulla vor. Quelle: Rekate Cerebrospinal Fluid
Research 2008 5:2; b) In sagittaler T1-Wichtung durchgefihrte MRT-Aufnahme eines 5,9 Jahre jungen
Madchens mit pathologischem Ultraschallbefund prénatal und darauf folgenden Gangschwierig-keiten,
Paralyse der Extremitaten und Sphinkter-Dysfunktion. Sichtbare Hernierung des Kleinhirnwurms (blauer

Pfeil) und der Medulla oblongata (weiBer Pfeil). Quelle: McKesson Medical Imaging Group.



Eine Chiari-lll-Malformation (CM-IIl) ist eine Sonderform der CM-II. Bei dieser Form sind
Anteile des Kleinhirns und/oder Hirnstamms am kranio-zervikalen Ubergang in eine

Enzephalozele herniert (siehe Abb. 4).

Abb. 4 lllustrierte Darstellung einer Chiari-lll-Malformation mit okzipitaler Enzephalozele zusammen mit
einer MRT-Aufnahme in T1-Wichtung eines Patienten mit einer Chiari-lll Malformation. Quelle: Steven J
Goldstein

Zu der seltensten Unterform gehért die Chiari-IV-Malformation (CM-IV). Die Haupt-
merkmale sind eine Hypoplasie oder Aplasie des Kleinhirns bei kleinerer hinterer

Schéadelgrube ohne Kaudalverlagerung (siehe Abb. 5).

Abb. 5 T1-gewichtete sagittale MRT-
Aufnahme eines Patienten mit Chiari-IV
Malformation mit einer Hypoplasie der
Kleinhirnhemispharen (weiBer Pfeil).
Quelle: Donald M Hadley, J Neurol
Neurosurg Psychiatry 2002;72:ii38-ii40
doi:10.1136

In der nachfolgenden Tabelle 1 werden die vier CM-Typen mit ihren Haupteigenschaften

und der charakteristischen klinischen Symptomatik dargestellt.
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Tabelle 1: Klassifikation der Chiari-Malformationen [2]. FM = Foramen magnum, MMC = Myelomeningozele.

vertikale verlaufender
Sinus

Torcula ndher am FM

- Hirnstamm Anomalien:

Fusion der Colliculi ==>
Tectum mesencephali
kann schnabelférmig
verformt sein
Kaudalverlagerung der
Medulla oblongata
kommt es zu einer
dorsalen Abknickung
Pons elongiert und
abgeflacht

Aqueduct kann
stenosiert, komprimiert,
nach posterior verformt

oder gespalten sein

» Husten/Wirgen
- Jugendalter:

. Ataxie

. Spastik

- Extremitaten-

schwéche

Chiari | Herniation Hauptmerkmale Symptomatik Weitere Merkmale
| - EM: - Unterentwicklung Fossa - Alter 10-55J - Wirbelsédule
Tonsillen posterior: kleiner, abgeflachte - Symptomatik: * Klippel-Feil
mindestens occipitale Schuppe . Kopfschmerzen . Skoliose
3mm - Syringomyelie (50-75%) - Hydrozephalus . C1-C2 Fusion
- tonsilldre arachnoidale - Zerebelldre und . odontoide Retroflexion
Adhésionen bulbére - Schédel
- Verdicktes Dura-Band am Symptome . Sella ohne Inhalt
Foramen Magnum « Syrinx Symp. ° konkaver Sinus
- elongierter IV. Ventrikel . Skoliose . Platybasie, basilare Impression
- Hydrozephalus selten (3-10%) . Proatlas Rickstande
I} - EM: - MMC (in fast allen Féllen) - Sauglingsalter/ | - Wirbelsdule
Tonsillen - Hydrozephalus (in fast allen Kindheit: * Klippel-Feil
+ Vermis Fallen) . Stridor . posteriorer C1 Bogen inkomplett
- V. - Syringomyelie (20-95%) « Apnoe * vergrdBerter Zervikalkanal
Ventrikel - abgeflachte Fossa posterior . Stimmband . 1 Myelinisation Tractus corticospinalis
- Medulla, - tiefes und breites Tentorium: Parese - Schédel
Pons . vergréBerte Incisur . Dysphagie . Kraniolacunia oder Liickenschéadel

. tiefes Inion, Mittellinien Occiput
- Ventrikel
. laterale Ventrikelasymmetrie, zugespitzte
Vorderhérner
. Kolpocephalus: erweiterter
Seitenventrikel mit dilatierten
Hinterhérnern
. kleiner/flacher/elongierter IV. Ventrikel
- Supratentoriell
. Hypoplasie/Agenesie des Corpus
Callosum
. Hypoplasie/Agenesie des Septum
pellucidum
. gefensterte/hypoplastische Falx ->
partielle Obliteration der interhemisphéren
Fissur, fingerférmig ineinandergreifende
occipitale oder parietale Lappen ("chinese
lettering")
. VergroBerung Massa lateralis (75%-90%)
. Polygyrie, Heterotopia
—infratentoriell
. Kleinhirndysplasie /
Kleinhirnhypoplasie
. Kleinhirnvorderflache kann den
Hirnstamm auch ventral und lateral
bedecken (cerebellar inversion)
° Kaudalverlagerung A. basilaris +

vertebralis




Chiari | Herniation Hauptmerkmale Symptomatik Weitere Merkmale
L1l - occipito- - Wie CM-II. Kleinhirn- und/oder - Stridor -

zervikale Hirnstammanteile sind in eine - Apnoe

Enzephalo | occipito-zervikale Enzephalozele - schwerwiegende

-zele: verlagert neurologische

Kleinhirn Defekte

und - in der Regel

Hirnstamm nicht mit Leben

zu vereinbaren

v - Keine - Keinhirnhypoplasie oder Aplasie - nicht mit dem -

des Kleinhirns bei kleinerer
hinterer Schadelgrube ohne

Kaudalverlagerung

Leben zu

vereinbaren




1.2.3 Chiari-I-Malformation
1.2.3.1 Aligemeines

Die CM-l ist eine Fehlbildung im Bereich des kranio-zervikalen Ubergangs mit
unterschiedlich ausgedehnten Verlagerungen von Anteilen des Kleinhirns und seltener des
Hirnstamms in den Spinalkanal.

Diese Fehlbildung entsteht durch ein GroBenmissverhéltnis zwischen einem zu kleinen
Volumen der kndéchernen hinteren Schadelgrube (Fossa posterior) und einem normalen
Volumen des Mesenzephalons wéhrend der Entwicklung. Als Folge kommt es regelmaBig
zu einer Verlegung der auBeren Liquorraume im Bereich des Kleinhirns, zu einem
Tonsillentiefstand, einer Kompression von Gehirnstrukturen sowie zu Stérungen der
Liquorzirkulation [3-7].

Obwohl die CM-I auch als eine isolierte Fehlbildung auftreten kann, ist sie haufig mit
knéchernen Anomalien am kranio-zervikalen Ubergang vergesellschaftet. Diese
Anomalien kénnen zum einen angeboren sein, wie das Klippel-Feil-Syndrom oder die
Atlasassimilation, zum anderen aber auch erworben sein, wie etwa eine basilare
Impression. Beim Klippel-Feil-Syndrom kommt es zu einer Synostose von zwei oder mehr
Halswirbeln, gelegentlich auch der gesamten Halswirbelsaule (HWS). Verwachst das Os
occipitale mit dem ersten Halswirbel, dem Atlas, spricht man von einer Atlasassimilation. In
einer Studie von Menezes [8] wurde unter 99 Patienten mit CM-I bei 42 Teilnehmern eine
Atlasassimilation festgestellt. Bei einer basilaren Impression handelt es sich um eine
kaskadenartige Einstilpung der Wirbelsdule um das Formen magnum in die Fossa

posterior [8].

1.2.3.2 Epidemiologie

Da die Erkrankung sehr selten ist, liegen genaue Zahlen zur Inzidenz nicht vor. Frauen
sind in der Regel haufiger betroffen als Manner (Verhéltnis 3:1). Stammbaumanalysen in

betroffenen Familien sprechen eindeutig fir eine genetische Komponente [7, 9].



1.2.3.3 Pathogenese

Derzeit besteht kein Konsens uber die Pathogenese der Fehlbildungen; die
unterschiedlichen Theorien kénnen in verschiedene Gruppen eingeteilt werden. Als
Ursache wird unter anderem ein mesodermaler Defekt diskutiert, dartber hinaus werden
auch die hydrodynamische Theorie von Gardner, die Theorie der zu kleinen Fossa
posterior sowie die Theorie der Traktion des Rickenmarks infolge eines Tethered Cords
diskutiert. Bei der Traktionstheorie wurden Verwachsungen des Ruckenmarkstranges als
Ursache flir eine Kaudalverlagerung des Kleinhirns und Hirnstamms angenommen [10].
Die Vermutung konnte jedoch nicht bewiesen werden [11].

In den 1950er Jahren stellte Gardner seine hydrodynamische Theorie vor, die spater von
Williams erweitert wurde. Gardner ging davon aus, dass das Pulsieren der
Liquorflussigkeit im choroidalen Plexus in der Embryonalentwicklung eine entscheidende
Rolle bei der Ausweitung des Neuralrohrs spielt. Nach Gardner unterstitzen diese
Pulsationen die Entwicklung der arachnoidalen Bahnen sowie die Ausformung des
Gehirns. Bei einem Uberaktiven Pulsationsstrom im Bereich des vierten Ventrikels kommt
es zu einer Verlagerung des Tentoriums cerebelli und in der weiteren Folge potenziell zu
einer Dandy-Walker Malformation. Im Gegensatz dazu sollen Uberaktive supratentoriale
Liquorpulsationen die Entwicklung einer CM beglnstigen. Weiterhin besteht eine
embryonale Atresie der Foramina luschkae und magendii des vierten Ventrikels.
Normalerweise verschlieBen sich diese Offnungen des vierten Ventrikels im fiinften Monat
der Schwangerschaft. Durch den behinderten Abfluss kommt es zu einem Liquoreinstrom
in den Spinalkanal. Die dadurch entstehende liquorhaltige und zystenartige Erweiterung
des Spinalkanals wird als Syringomyelie bezeichnet [12]. Eine Syringomyelie wird in 30—
85 % der Patienten mit CM-I beobachtet [7, 8, 13]. Gardners hydrodynamische Theorie
kann jedoch das Vorhandensein einer kleineren Fossa posterior nicht erklaren.

Williams modifizierte die Theorie durch das Konzept der kraniozervikalen
Druckdissoziation. Laut dieser Theorie ist die physiologische Liquorzirkulation in den
spinalen Subarachnoidalraum aufgrund einer Blockade durch das verlagerte
Tonsillengewebe gestort. Bei Situationen, die eine intrakranielle Druckerhéhung
verursachen, kommt es zum Einstrom von Liquor aus dem vierten Ventrikel in den
Zentralkanal. Wéahrend der Systole steigen das zerebrale Volumen und das Blutvolumen
an. Unter normalen Bedingungen wird das erhdhte intrakranielle Volumen durch schnelle
AusstrOme von kranialem Blut in das Venensystem und von Liquor aus den Ventrikeln in
den Subarachnoidalraum kompensiert werden.
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Bei CM-I-Patienten bleibt der erhdhte intrakranielle Druck wahrend des gesamten
kardialen Zyklus erhalten [14]. Auch kérperliche Betatigung und das Valsalva-Manbver

begulnstigen einen intrakraniellen Druckanstieg.

Abb. 6 Sagittales MRT in T2-Wichtung von einem sechs Monate alten Sdugling mit Chiari-I-Malformation

Makrozephalie bei Hydrocephalus occlusus. a) Am kraniozervikalen Ubergang (weiBer Pfeil) liegt ein
Tonsillentiefstand von 10 mm vor mit einer Steilstellung des Tentoriums (blaue Pfeile) b) Es zeigt sich ein
triventrikuldrer Hydrozephalus mit einer typischen ballonierten Erweiterung des dritten Ventrikels (griner

Pfeil). Die GroBe des vierten Ventrikels ist normal.

Eine weitere Theorie fihrt die Verlagerung von Anteilen des Kleinhirns und des
Hirnstamms in den Spinalkanal auf eine verkleinerte Fossa posterior zurlick. Amin-Hanjani
et al. [15] nahmen an, dass ein Ungleichgewicht zwischen dem knéchernen Wachstum
und der Entwicklung der neuralen Komponenten ursachlich fur diese Erscheinung ist.
Untersuchungen belegen, dass eine teratogene Schadigung zu einer Stérung des
knéchernen Wachstums der hinteren Schadelgrube fihren kann [16]. Im ersten
Lebensjahr erreicht das Kleinhirn 80 % seines Endgewichtes. Da das postnatal
wachsende Kleinhirn in einer verkleinerten Fossa posterior keinen ausreichenden Platz
mehr hat, wird ein Teil des Kleinhirns gezwungen, in den Spinalkanal zu wachsen.

Eine idiopathische CM-I kann auch das Ergebnis eines mesodermalen Defektes sein.
Nishikawa postulierte, dass eine verkleinerte Fossa posterior und CM-I Folgen einer
Unterentwicklung der occipitalen Segmente im paraaxialen Mesoderm sind [17]. In
Laboruntersuchungen wurden schwangeren Hamstern hohe Dosen Vitamin A verabreicht,

da dieses die mesodermale Entwicklung beeinflusst [11].
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Diese Behandlung fihrte zu einer Unterentwicklung des Os occipitale. Betroffene Tiere
hatten eine verkleinerte Fossa posterior mit Verlagerungen von Kleinhirn und Hirnstamm.
Als Ursache fir eine verkleinerte Fossa posterior kommt dariber hinaus eine
Kraniosynostose im Rahmen eines Crouzon-Syndroms in Frage [18, 19]. Durch die
vorzeitige Verkndcherung der Lambdanaht innerhalb der ersten zwei Lebensjahre bildet
sich eine verkleinerte hintere Schédelgrube, die mit hoher Wahrscheinlichkeit eine CM
sowie einen Hydrozephalus zur Folge hat. Untersuchungen haben ergeben, dass 72 %
der Patienten mit Crouzon-Syndrom eine CM-| entwickeln [18].

Dartber hinaus werden noch weitere potenzielle Ursachen flir eine anormal kleine Fossa
posterior diskutiert. Patienten mit einer Vitamin D-resistenten Rachitis zeigen eine
knécherne Uberwucherung der Hinterhauptsgrube. Vermutlich ist der Tonsillentiefstand
dieser Patienten auf eine eingeengte Fossa posterior zurlickzuflihren, bisher konnte
jedoch noch kein direkter Zusammenhang festgestellt werden [20]. AuBerdem leiden 20 %
der Patienten mit einem Wachstumshormonmangel an CM-1 [21, 22]. Bei einem solchen
Mangel kbnnen anormale Synchondrosen im Bereich der Fossa posterior auftreten [23].
Die erworbene CM-| entsteht im Gegensatz zu der angeborenen Form nicht auf dem
Boden einer Fehlbildung. Williams [24] und Hida [25] fanden einen Zusammenhang
zwischen dem Auftreten einer CM-lI und Geburtskomplikationen. Sie vermuteten daher,
dass der Tonsillentiefstand einer traumatischen Lasion im Rahmen der Geburt entspricht.
Moéglicherweise kdénnen hohe intrakranielle Druckanstiege wahrend der Geburt
Kleinhirnanteile in den Spinalkanal driicken, die sich nach der Geburt nicht mehr in die
Fossa posterior zurlickziehen. Die Tonsillen bleiben aufgrund von narbigen
Veranderungen und Einblutungen der Hirnh&ute in der hernierten Position verankert. Auch
nach lumbo-peritonealen Shunts, wiederholten Lumbalpunktionen, Lumbaldrainagen
sowie bei Liquoraustrittsstellen postoperativer oder posttraumatischer Genese werden
CM-1 beobachtet [26-29]. Diese Prozeduren verursachen einen kranio-spinalen
Druckgradienten entlang des Foramen magnum. Durch einen negativen Liquordruck im
spinalen Kompartiment verlagern sich die Kleinhirntonsillen nach kaudal. Als Therapie
kommt primér ein Verschluss der Liquoraustritisstelle in Frage. Erst danach wird eine
chirurgische Intervention an der Fossa posterior in Erwagung gezogen [26-29].

Ein spontaner Liquorverlust kann an allen spinalen Stellen auftreten, meist ist aber die
zerviko-thorakale Region betroffen [26-29]. Bei der endglltigen Diagnose sind die
undichten Stellen meist schon seit Jahren vorhanden und fuhren zu einer chronischen

intrakraniellen Hypotension und Verlagerung von Kleinhirntonsillen.
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1.2.3.4 Klinische Symptomatik

Das Durchschnittsalter der Patienten variiert in Abhangigkeit vom Typ der CM. Zum
Zeitpunkt der Diagnosestellung sind die Patienten mit einer CM-I etwa zehn Jahre alt
(Mittelwert: 10 = 5 Jahre) [30-33]. Die klinische Symptomatik ist durch folgende

Pathomechanismen bedingt:

- Kompression des Hirnstamms und Zervikalmarks auf der H6he des Foramen magnum

- Obstruktion des vierten Ventrikels mit einem darauffolgenden triventrikularen
Hydrozephalus

. Stérung der Liquorzirkulation am kranio-zervikalen Ubergang mit der Folge einer
Syringomyelie

« Arachnopathien im Bereich des Foramen magnum

Jeder Mechanismus kann unabhangig von den anderen neurologische Beschwerden
(siehe Tabelle 2) hervorrufen. Eine genaue Analyse der vorliegenden Stérung ist
erforderlich, um eine zielgerichtete Operation zu planen. Im Jugendalter fallen die
Patienten haufig durch die Entwicklung einer Skoliose auf, diese wird unter Umsténden
von Koordinationsstérungen begleitet. Insbesondere sollte bei Kindern und Jugendlichen
mit einer progredienten Skoliose an eine mit einer CM assoziierten Syringomyelie gedacht
werden [34]. Im Erwachsenenalter dominieren Hinterkopfschmerzen, Gangstérungen und

sensible Ausfalle.

Tabelle 2: Die hiufigsten klinischen Symptome bei Patienten mit CM (n=128). [31]

Symptom Haufigkeit
Kopf- und Nackenschmerzen 65 %
Schwiéche in Extremitaten 60 %
Dysasthesien 59 %
Paresen 41 %
Hypasthesien 26 %
Ataxie 16 %
Schluckbeschwerden 8%
Sehverlust 7%
Schwindel 7%
Nystagmus 6 %
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Das Leitsymptom einer CM ist der Kopfschmerz, der normalerweise am Hinterkopf beginnt
[8]. Dieser oftmals auch persistierende Schmerz kann mit einem starken Druckgefihl
verbunden sein. Durch Anteflexion des Kopfes und Valsalva-Mandver wie Niesen, Lachen,
Pressen oder typischerweise Husten (,Cough Headache) kann der Patient diesen
Schmerz provozieren [35]. Diese Schmerzcharakteristik ist mdglicherweise auf eine
Einklemmung der Kleinhirntonsillen auf der H6he des Foramen magnum zurickzufihren
[36]. Bei Kindern und Kleinkindern kann sich der Kopfschmerz durch anhaltendes Weinen
und eine Uberstreckung des Nackens bemerkbar machen [37].

Neurologische Symptome entstehen durch ein eingeengtes Foramen magnum, bedingt
durch eine Verlagerung von Kleinhirntonsillen mit Hirnstammkompression und Stérungen
der kaudalen Hirnnerven. Typische Beschwerden sind Koordinationsstérungen im Sinne
einer Ataxie mit Beeintrdchtigung des Gehvermdgens. Im weiteren Verlauf entstehen
Feinmotorikstérungen der Hande; Lahmungen, besonders im Bereich der distalen
Muskelgruppen der oberen Extremitaten, entwickeln sich in der Regel erst danach. Ein
weiteres Charakteristikum sind sensible Stdérungen, die von Schmerz- und Temperatur-
Missempfindungen bis hin zu Hypasthesien reichen kénnen. Eine Dysfunktion der
kaudalen Hirnnerven tritt bei etwa 20 % der Patienten auf und kann sich durch
Stimmbandldhmungen, Artikulationsstérungen, Heiserkeit, Zungenatrophie oder als
Schlafapnoe-Syndrom bemerkbar machen [38-41].

Haufig wird bei den Patienten ein Downbeat-Nystagmus beobachtet, der sich in der
Neutralposition durch eine Schlagrichtung nach unten auszeichnet. Diese atiologisch
unspezifische Symptomatik weist auf eine Stérung am kranio-zervikalen Ubergang hin [42,
43].

Zu den selteneren Symptomen bei einer Hirnstammbeteiligung z&hlen unter anderem
Horverlust [40, 42], Oszillopsie [44], Synkope [45], Singultus [46] und Sinusbradykardie
[47].

Bei einer CM-assoziierten Syringomyelie kénnen noch weitere spinale Symptome wie
Schwache, Schmerzen und Parasthesien in den Extremitdten vorkommen. Als
Initialsymptom tritt haufig ein diffuser, persistierender Schulter-Arm-Schmerz auf.
Klassischerweise zeigt das klinische Bild haufig eine Schwéche der oberen Extremitaten,
beginnend in den Fingern und langsam aufsteigend bis in die oberen GliedmaBen. CM-
Patienten mit einer zusatzlichen Syringomyelie unterscheiden sich in der Haufigkeit des
Auftretens bestimmter Symptome signifikant von Patienten ohne diese Komorbiditat. Es ist

allerdings unmoglich anhand der Symptomatik eine Syrinx mit Sicherheit auszuschlieBen.
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Demnach zahlen zu den haufigsten CM-I-Beschwerden occipitale Kopfschmerzen und
Sensibilitdtsstérungen bis hin zu Lahmungserscheinungen insbesondere der oberen
Extremitaten. Weiterhin zeigen sich zerebellare Symptome wie Ataxie und Downbeat-
Nystagmus sowie bulbdre Beschwerden wie Schluckbeschwerden und Wortfindungs-
stérungen. Beim Vorliegen einer Syringomyelie, eines Hydrozephalus und einer Skoliose

treten die damit assoziierten Beschwerden zusatzlich auf.

1.2.3.5 Diagnostik

Die Diagnose einer CM-I beruht hauptsachlich auf der Darstellung einer Lageanomalie der
Kleinhirntonsillen unterhalb des Foramen magnum und einer Obliteration der &uBeren
Liquorraume uber dem Zerebellum. Daher spielt die neuroradiologische Diagnostik eine
zentrale Rolle bei der anatomischen Charakterisierung dieser Fehlbildung.

Heute wird die Diagnose einer CM durch die Magnetresonanztomographie (MRT) gestellt
[7, 8, 13]. Vor der MRT wurden die Computertomographie (CT) oder eine CT-gesteuerten
Myelographie verwendet. Diese Bildgebungsverfahren erwiesen sich hé&ufig jedoch als
unzureichend, insbesondere bei der Detektion CM-assoziierter Rlickenmarksanomalien.
Dennoch hat die CT einen hohen Stellenwert bei der Beurteilung von CM-l-assoziierten
Knochenanomalien am kranio-zervikalen Ubergang. Ferner kann die Anatomie der
hinteren Schadelgrube durch eine CT besser dargestellt werden.

Durch eine MRT oder CT werden ein Tumor oder ein Hydrozephalus als
Begleiterscheinung bzw. als Ursache einer CM-lI ausgeschlossen [48]. Eine
Liquorzirkulationsstérung am Foramen magnum fahrt zu einer Liquoransammlung in den
Ventrikeln mit einem konsekutiven Hydrozephalus, der im Durchschnitt bei 4-18 % der
CM-I-Patienten diagnostiziert wird.

Bei der Darstellung des kranio-zervikalen Ubergangs stellt sich haufig die Frage, wann ein
Tiefstand der Kleinhirntonsillen als pathologisch zu betrachten ist. Ein Tonsillentiefstand ist
immer im Zusammenhang mit der klinischen Symptomatik zu werten. Ein Tonsillen-
tiefstand gilt als normal, wenn dieser nicht mehr als 3 mm unter dem Foramen magnum
bzw. unterhalb der Basion-Opisthion-Grenzlinie liegt. Ein Tonsillentiefstand von 3-5 mm
wird als grenzwertig beurteilt und ein Tiefstand von mehr als 5 mm gilt als pathologisch [5,
49-53]. Um eine genauere Diagnose stellen zu kdnnen, sollte auch das Alter des Patienten
bertcksichtigt werden. Mit ansteigendem Alter kommt es zu einer physiologischen

Aszension der Kleinhirntonsillen [54].
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Das enorme postnatale Wachstum des Kleinhirns fihrt dazu, dass bis zum zehnten
Lebensjahr ein Tonsillentiefstand von 6 mm physiologisch ist. Bis zum 30. Lebensjahr wird
ein Normwert von 5 mm angenommen, bis zum 80. Lebensjahr von 4 mm und ab dem 80.
Lebensjahr von 3 mm. Ursache fiir diese Anderungen diirften das Schadelwachstum
sowie eine Atrophie des Hirns im hoheren Alter sein. Demzufolge sollte in dieser
Altersgruppe ein Tonsillentiefstand von 5 mm unterhalb des Foramen magnum als
pathologisch bewertet werden. Beim Auftreten von Begleiterscheinungen wie eine Syrinx
oder ein zerviko-medullares Kinking gilt bereits ein Tiefstand ab 3-5 mm als pathologisch
[5].

Insgesamt sollte sich die neuroradiologische Diagnostik nicht nur auf den intrakraniellen
Raum beschranken, sondern auch moégliche Auffélligkeiten des Ruckenmarks
bertcksichtigen. Eine spinale MRT ist besonders geeignet, die Ausdehnung und GréBe
einer begleitenden Syringomyelie darzustellen. Diese Komorbiditat tritt bei 30-85 % der
CM-|-Patienten auf [7, 8, 13].

1.2.3.6 Therapie

Im Vordergrund einer operativen Behandlung der CM-l steht die Beseitigung der
pathophysiologischen Mechanismen, die zur Symptomatik beitragen. Ziele einer Operation
sind demnach eine Entlastung der Hirnstammkompression und die Herstellung einer
physiologischen Liquorpassage. Fir Patienten mit einer CM-| existiert keine effektive
konservative Therapie. Als Methode der Wahl gilt die operative Dekompression im Bereich
des kranio-zervikalen Ubergangs (ber eine Erweiterung des Foramen magnum.
Unabhangig vom Typ der CM wird ein begleitender Hydrozephalus vorrangig behandelt.
Persistiert nach Behandlung des Hydrozephalus die Symptomatik oder besteht eine
unverandert ausgedehnte Syrinx, sollte eine Dekompression nach Gardner in Betracht
gezogen werden [55, 56].

In den vergangenen Jahrzehnten wurde der Benefit einer chirurgischen Behandlung, im
Sinne einer Besserung des klinischen Verlaufs, in zahlreichen retrospektiven Studien
hinreichend dokumentiert [7, 57, 58]. Unter Berucksichtigung der pathophysiologisch
betroffenen Komponenten existiert eine Reihe von technischen Mdglichkeiten, um eine
physiologische Liquorzirkulation wiederherzustellen. Die meisten Operateure bevorzugen
die Methode einer kndchernen Dekompression Uber eine suboccipitale Kraniektomie [59,
60].
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Caldarelli et. al.[59] erzielten bei CM-I-Patienten gute Ergebnisse mit einer suboccipitalen
Kraniektomie und Laminektomie des ersten Halswirbelkérpers (HWK) mit einer Resektion
eines derben fibrésen Bandes auf der Héhe des Foramen magnum. Dieses fibrdse Band
entspricht einem verdickten Anteil der Membrana atlantooccipitalis und kann &hnlich einer
Striktur die Dura einschniren. Weitere Laminektomien der HWK richten sich nach dem
AusmaB der Herniation. Einige Operateure durchtrennen beide Schichten der Dura und
die Arachnoidea, andere hingegen erdéffnen nur die &uBere Schicht der Dura mit Erhaltung
der Arachnoidea, um eine mdégliche Meningitis durch Kontamination zu vermeiden [61-64].
Bei Patienten mit einer langjédhrigen Syringomyelie sind Arachnoidalnarben signifikant
h&aufiger zu beobachten als bei Patienten ohne Syrinx — in diesen Féllen ist eine
arachnoidale Praparation eine Option [65]. Dartber hinaus wird die Notwendigkeit eines
abschlieBenden Verschlusses der Dura mater unterschiedlich beurteilt. Wahrend manche
Chirurgen die Dura offen lassen [66, 67], ziehen andere ein autologes Transplantat aus
der Facia lata oder dem Pericranium vor [68, 69]. Haufig wird auch eine kulnstliche
Duraerweiterungsplastik (aus Polytetrafluorethylen) dicht mit fortlaufender Naht eingenéht
[70, 71]. Andere Autoren bevorzugen eine alleinige kndcherne Dekompression ohne
Offnung der Dura [33, 72].

Eine Studie von Badie et al. [49] kam zu dem Ergebnis, dass CM-I-Patienten mit einer
kleineren Fossa posterior friher Symptome entwickeln als jene Patienten mit einer
normalen Fossa posterior. AuBerdem sollen CM-I-Patienten mit einer kleineren Fossa
posterior besser auf eine chirurgische Dekompression ansprechen, als Patienten mit einer

normal groBen Fossa posterior.
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1.2.4 Chiari-lI-Malformation
1.2.4.1 Aligemeines

Bei der CM-II tritt eine besondere Form der Kleinhirnverlagerung (insbesondere Vermis)
mit einer Verlagerung und Kompression des Hirnstamms sowie des vierten Ventrikels in
den Spinalkanal kombiniert auf. Eine CM-Il ist nahezu immer mit einer Spina bifida
(Myelomeningozele) vergesellschaftet; umgekehrt weisen geradezu alle Patienten mit
dieser dysraphischen Stérung eine CM-II auf (siehe Abb. 7). Das ZNS kann innere und
auBere Dysplasien aufweisen. Durch Kaudalverlagerung der Medulla oblongata bei dem
im Spinalkanal fixierten Rlickenmark kommt es zu einer dorsalen Abknickung
(cervicomedullary kinking). Die Kleinhirnvorderflache kann den Hirnstamm auch ventral
und lateral bedecken (cerebellar inversion). Das Tectum mesencephali ist oft
schnabelférmig verformt (beaking of tectum). Zu den CM-ll-assoziierten ZNS-Dysplasien
zahlen weiter unter anderem Polygyria, VergroBerung der Massa intermedia,
Balkenhypoplasie, Falxhypoplasie und verschiedene Schadelfehlbildungen. Das Volumen
der Fossa posterior ist vermindert, das Foramen magnum ist erweitert und in 85-90 % der

Falle liegt ein begleitender Hydrozephalus vor [73, 74].

1.2.4.2 Epidemiologie

Da die CM-II praktisch bei allen Patienten mit Myelomeningozele gefunden wird, korreliert
die Inzidenz der Neuralrohrdefekte mit der H&ufigkeit der CM-II-Fehlbildungen.

Myelomeningozelen treten durchschnittlich bei 0,4 von 1000 Lebendgeburten auf [73].
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Abb. 7 Zweijahriger Junge mit einer Chiari-ll-Malformation, lumbosakraler Myelomeningozele und

fortgeschrittenem Hydrozephalus. Zum Zeitpunkt der Untersuchung liegen deutliche sprachliche und
motorische Entwicklungsverzégerungen vor. a) In der sagittalen MRT-Aufnahme in T2-Wichtung ist eine
Verlagerung von Kleinhirnanteilen in den Spinalkanal sowie eine Polygyria (siehe Pfeil) sichtbar. b) Das
axiale MRT in T2-Wichtung zeigt eine Erweiterung der inneren Liquorrdume (siehe Pfeile) im Sinne eines

Hydrozephalus unter Einbeziehung der Ventrikel eins bis drei. Liquorflusstyp HSG, normaler vierter Ventrikel.

1.2.4.3 Pathogenese

Die Pathogenese der CM-Il ist im Gegensatz zur CM-I deutlich komplexer. Viele
atiologische Faktoren kénnen eine Rolle bei der Entstehung dieses Krankheitsbildes

spielen.

Hans Chiari beschrieb in seiner wegweisenden Veroéffentlichung drei Typen von
zerebellaren Veranderungen als Folge eines Hydrozephalus [1]. Obwohl ein
Hydrozephalus eindeutig mit Verlagerungen von Kleinhirnanteilen und Myelomeningozele
vergesellschaftet ist, konnte sich diese Theorie nicht durchsetzen. Von préanatalen
Aufnahmen wei3 man, dass eine CM-Il im Regelfall der Entstehung eines Hydrozephalus
zeitlich vorausgeht. Zudem entwickeln 10—20 % der Patienten mit Myelomeningozele und
CM-II keinen Hydrozephalus [75]. Die verkleinerte Fossa posterior sowie das Auftreten von
inneren und auBeren Dysplasien der neuralen Strukturen kénnen ebenfalls nicht mit dieser

Theorie erklart werden.
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Fehlbildungen des ZNS sowie die verkleinerte Fossa posterior lassen sich einfacher durch
einen mesodermalen Defekt erklaren. Folglich kommt es aufgrund der kleinen und
Uberfullten Fossa posterior zu einer kaudalen Verlagerung von Kleinhirn- und
Hirnstammstrukturen. Diese Uberlegung liefert allerdings keine Erklarung fiir die kraniellen
und supratentoriellen Anomalien, die haufig mit einer CM-Il und Myelomeningozele in
Verbindung stehen.

Ein Tethered Cord reicht als Ursache fiir eine CM nicht aus. Bei dieser Fehlbildung ist das
Filum terminale durch einen fibrésen Strang mit dem Rickenmark verwachsen. Durch die
Traktion des Ruckenmarks kénnten Hirnstamm und Kleinhirn nach kaudal gezogen
werden [10]. Experimentelle Untersuchungen haben jedoch ergeben, dass die von der
Ruckenmarksverwachsung ausgehenden Zugkrafte nicht ausreichen, um Anteile des
Gehirns zu verlagern [11].

McLone und Knepper vertffentlichen 1989 ihre Theorie [76]. Danach entsteht der
Neuralrohrdefekt, durch den es zu einer Spina bifida aperta (meist als lumbale
Myelomeningozele) kommt, durch eine Stérung der priméren Neurulation Ende der vierten
Woche post conzeptionem. Im Tierexperiment konnten McLone und Knepper zeigen, dass
bei einer Spina bifida aperta durch den intrauterinen Liquorverlust der intrakranielle Druck
zunéchst zu niedrig ist. Ohne eine ausreichende ventrikuldre Ausdehnung formt sich der
Schadel nur unzureichend aus und die vollstdndige Entwicklung der Fossa posterior
ausbleibt. Mit zunehmendem Wachstum werden dann Anteile des Zerebrums und
Zerebellums in den Bereich des Foramen magnum gedriickt, was eine Obstruktion der
Liquorwege bis hin zum Hydrozephalus zur Folge hat.

Die ungewohnlichen intrakraniellen Druckverhélinisse wéahrend der Migration und
Differenzierung der Nervenzellen behindern die Entwicklung des Gehirns unter
Umstanden nachhaltig, so dass Dysplasien die Folge sein kénnen.

Die oben beschriebene potenzielle Atiologie wird durch die Beobachtung unterstiitzt, dass
nach einem erfolgreichen intrauterinen Verschluss einer Myelomeningozele die Ausbildung
der CM-II unterbleibt [77, 78].
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1.2.4.4 Klinische Symptomatik

Die meisten Patienten mit einer CM-Il werden bereits im Sauglingsalter diagnostiziert, da
diese Fehlbildung stets mit einer Myelomeningozele einhergeht. Eine symptomatische
CM-lI-Fehlbildung ist bis zu einem Alter von zwei Jahren die haufigste Todesursache bei
Patienten mit einer Myelomeningozele [79]. Ein Drittel der Patienten mit CM-II entwickelt
bis zum Alter von funf Jahren Symptome aufgrund einer Kompression des Zervikalmarks
und des Hirnstamms. Bei mehr als einem Drittel dieser Patienten fuhrt die CM-Il zum Tode
[80].

Das Alter der Patienten beeinflusst die Symptomatik und die Dynamik ihres Fortschreitens.
Kleinkinder unter zwei Jahren zeigen am haufigsten Hirnstammzeichen und kaudale
Hirnnervenldhmungen infolge einer Kompression im Bereich der Herniation. Betroffene
Patienten dieser Altersgruppe mussen dringend erfasst werden, da eine symptomatische
CM-II in dieser Population akut lebensbedrohliche Formen annehmen kann. Zu den
haufigen und schwerwiegenden CM-II-Symptomen in dieser Altersgruppe gehoren
respiratorische Beschwerden. Ein inspiratorischer Stridor verbunden mit Schnarch-
gerauschen sind Zeichen fir eine potenzielle Dysfunktion des Hirnstamms und mussen
mdglichst zeitnah abgeklart werden. Meist machen jedoch die Neugeborenen mit CM-II
durch Schluckbeschwerden auf sich aufmerksam. Diese kénnen zur Verlangerung der
Dauer der Nahrungsaufnahme, aber auch zu einer Zyanose oder zu apnoischen Anfallen
fuhren. Dartber hinaus treten weitere zentrale Dysregulationen wie Blutdruck- und

Pulsschwankungen auf [33, 81].

Tabelle 3: Klinische Symptome bei CM-II Patienten[82-84]

Symptom Haufigkeit
Schluckbeschwerden 69 %
Apnoeanfille 58 %
Stridor 56 %
Aspiration 40 %
Armschwdche 27 %
Opisthotonus 18 %
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1.2.4.5 Diagnostik

Jedes Kind mit einer angeborenen Myelomeningozele zeigt eine CM-II. Auch hier ist die
MRT die Methode der Wahl, um die Fehlbildung zu charakterisieren. Die hohe
Strahlenbelastung bei CT-Untersuchungen steigert speziell bei Kindern (das Gewebe
junger Menschen ist strahlenempfindlicher als das alterer) das Karzinomrisiko. Die
sonographische Darstellung der Verlagerung des Inhalts der hinteren Schéadelgrube
gelingt am besten in einem medianen Sagittalschnitt durch die Mittellinienstrukturen. Diese
Aufnahmen zeigen, dass sich bei einer CM-II der Kleinhirnwurm (Vermis cerebelli) immer
zapfenférmig in den Spinalkanal einstllpt. Anteile des Hirnstamms, Ublicherweise die
Medulla, aber auch gelegentlich der Pons, sind nach kaudal verlagert. Durchschnittlich
zeigen zwei Drittel der CM-lI-Patienten eine dorsale Abknickung der Medulla, ein so
genanntes ,medullary kinking* [85]. Durch die dorsale Verlagerung der relativ gut
beweglichen Medulla und durch das im Spinalkanal fixierte Rickenmark kommt es zu
diesem schwerwiegenden Befund. Liegt ein Kinking unterhalb von C4 vor, entwickeln
Patienten tendenziell einen klinisch starker ausgepragten Krankheitsverlauf, wahrend ein
Kinking oberhalb von C4 mit einem milderen oder sogar asymptomatischen Verlauf
einhergeht [86]. Das Tectum mesencephali kann durch eine Fusion der Colliculi
schnabelférmig verformt sein (,beaking of tectum® und die Mehrheit der Patienten zeigt
eine vergréBerte Massa intermedia [85].

Eine weitere anatomische Auffélligkeit in der MRT ist eine abnorme Anzahl von kleinen
Gyri (Polygyria). Bei 33 % der CM-II-Patienten wird eine Hypoplasie des Corpus callosum
beobachtet, 62 % dieser Félle weisen eine unterdurchschnittliche Intelligenz auf [87]. In
vielen Fallen finden sich ventrikulare Anomalien im Rahmen einer CM-Il. Der vierte
Ventrikel kann ebenfalls in den Spinalkanal verlagert sein, der dritte Ventrikel ist
moglicherweise missgebildet (,shark tooth deformity) und die Lateralventrikel kénnen
aufgrund eines vorliegenden Hydrozephalus massiv deformiert sein [85].

Neben ZNS-Dysplasien treten bei CM-lI-Patienten auch haufig Knochenanomalien auf,
beispielsweise eine zu kleine hintere Schadelgrube, ein erweitertes Foramen magnum

oder pergamentdiinne Stellen am Schéadeldach (Luckenschédel) [88].

Die in der Neurochirurgie zur Ableitung des Liquors zum Einsatz kommenden Shunts
lassen sich in Abhéangigkeit von der Funktionsweise in vier verschiedene Grundtypen
einteilen. Durch annahernd 200 verschiedene Ventilkonstruktionen mit unterschiedlichen
Eréffnungsdricken befinden sich derzeit Gber 450 Ventilsysteme auf dem Markt.
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Der Liquordruck wird gegen einen Referenzwert (Atmosphéarendruck ca. 0 cm H20)
gemessen. Das Ventil wird erst dann gedffnet, wenn die vorgegebene Druckdifferenz
{iberschritten wird. Beispielsweise lasst ein Ventil mit 90 mm H2O Offnungsdruck den
Liquor ablaufen, wenn der aktuelle Hirndruck diesen Wert Ubersteigt und nicht durch den
Gegendruck im Ableitungsraum (Bauch) ausgeglichen werden kann.

Bei Erwachsenen werden programmierbare Ventile, wie das Codman-Modell, eingesetzt,
da sie sich durch das zuverldssige Drainagesystem bewahrt haben und bei ihnen das
Problem der Uber- oder Unterdrainage nicht besteht. Bei jiingeren Patienten und Kindern
wird haufig das PAEDI-GAV (padiatrisches gravitationsassistiertes Ventil) Modell
verwendet. Vorteilhaft bei diesem Gerat sind in diesem Kontext der geringe
AuBendurchmesser und das Vorhandensein eines Schwerkraftventils.

Ubliche Eréffnungsdriicke der Ventile liegen zwischen 3 und 20 cm H2O (1 cm H20
entspricht 0,74 mm Hg). Der Eréffnungsdruck wird fur jeden Patienten individuell

festgelegt. Am haufigsten werden Driicke von 40—-200 mm H20 gewahlt.

1.2.4.6 Therapie

Aktuell existieren zahlreiche unterschiedliche operative Methoden zur Behandlung einer
symptomatischen CM-Il. Eine umfassende Analyse der vorhandenen Literaturergebnisse
zu diesen Methoden fehlt ebenso wie Therapieleitlinien. CM-1I-Patienten werden derzeit
bereits beim Auftreten der ersten Symptome oder bei der Detektion einer Syrinx operiert.
Dennoch ist die auf eine CM-Il zurtickzufiUhrende medullare Dysfunktion (Stridor, Apnoe-
Anfélle, Dysphagie) die haufigste Todesursache bei den therapierten Patienten mit
Myelomeningozele [89, 90]. Bevor eine chirurgische MaBnahme in Betracht gezogen
werden kann, muss ein physiologischer intrakranieller Druck erzielt werden. Laut eines
Berichtes von Caldarelli et al. [91] konnte bei funf von elf symptomatischen CM-II-
Patienten durch eine Shunt-Revision eine Beschwerdefreiheit erzielt werden. La Marca et
al. [92] beobachteten bei einer Mehrzahl der CM-II-Patienten ein Verschwinden der
Symptome nach ventrikulo-peritonealer Shunt (VPS)-Anlage. Persistiert die Symptomatik
nach der Hydrozephalus-Behandlung, muss eine Dekompression nach Gardner
durchgefihrt werden. In einer Studie von Pollack et al. [93] zeigten 77 % der
symptomatischen CM-II-Patienten eine Normalisierung der Hirnstammfunktion nach

dekompressiver occipitaler Kraniektomie und Laminektomie.
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Dagegen erzielten Bell et al. [94] durch die gleiche Methode nur bei 30 % der von ihnen
operierten Kleinkinder (n=17) ein &hnliches Ergebnis. Allerdings wurde nicht bei jedem
Patienten eine Duraplastik eingesetzt.

Die Hirnstammkompression bei der CM-II ist nicht im Foramen magnum lokalisiert, da
dieser Bereich in der Regel deutlich erweitert ist. Vielmehr kommt es zu einer
Kompression im oberen Bereich des Zervikalkanals. Derzeit ist nicht geklart, ob eine
Erweiterung des Foramen magnum sinnvoll ist oder ob die Dekompression des
Zervikalkanals durch Laminektomie der Wirbelb6gen ausreichend ist. Vandertop et al. [95]
erzielten bei 15 von 17 Neugeborenen mit CM-Il und Dysfunktion der kaudalen Hirnnerven
nur durch eine zervikale Laminektomie eine Normalisierung des Zustandes.

Eine frahzeitige chirurgische Behandlung ist notwendig, um weitere neurologische
Kompromittierungen zu verhindern. Die schlechteste Prognose haben Patienten mit einer
beidseitigen Stimmbandparese [96].

Im Allgemeinen sollte sich die operative Indikation nach den klinischen Symptomen und
nicht nach dem Grad der Kleinhirnherniation oder der zerviko-medullaren Fehlbildung
richten. Patienten mit einer begleitenden Syringomyelie profitieren erheblich von einer
Dekompression nach Gardner. Laut einer Studie von Milhorat et al. [97] zeigte sich durch
diesen Eingriff bei mehr als 75 % der Patienten ein deutliche Verbesserung der

Beschwerden.
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1.2.5 Chiari-lll-Malformation
1.2.5.1 Epidemiologie

Die CM-IIl ist eine extrem seltene Fehlbildung. Derzeit finden sich nur 34 dokumentierte
Falle in der Literatur [98-113]. Erstmals wurde diese Fehlbildung bereits im 19.
Jahrhundert beschrieben. In der gréBten verdffentlichten CM-11I-Studie von Castillo et al.
[98] aus dem Jahre 1992 wurden neun Fé&lle vorgestellt. In einer Klinik flr
Kinderneurochirurgie wurde bei zwei von 312 Fallen mit CM eine CM-IIl diagnostiziert
(0,64 %). In anderen Kliniken lag der Anteil bei 0,65 % (einer von 252 Fallen) bzw. 4 %

(zwei von 50 Fallen).

1.2.5.2 Zusammenfassung

Die CM-IIl ist durch eine hohe zervikale oder okzipitale Enzephalozele mit einer kaudalen
Dislokation von Hirnstamm in den Spinalkanal und einer Verlagerung von Kleinhirngewebe
in die Zephalozele charakterisiert. Diese Malformation kombiniert damit die typischen
anatomischen Eigenschaften einer CM-II-Fehlbildung mit einer hohen zervikalen oder
okzipitalen Enzephalozele [98, 99, 104, 105].

Da bisher nur Einzelfalle in der Literatur beschrieben wurden, existieren nur
unzureichende Informationen uUber die Inzidenz, Therapieméglichkeiten und
postoperativen Verlaufe der Fehlbildung [98-100].

Auch bei der CM-1ll ist die MRT das am h&ufigsten eingesetzte Bildgebungsverfahren zur
Darstellung der Anomalie. Pranatal kann die Diagnose anhand eines Fetal-MRT und einer
intrauterinen Sonographie gestellt werden [109, 110]. Im Rahmen der Therapie wird
zunéachst die Enzephalozele mit groBter Vorsicht entfernt. In der darauffolgenden Phase
wird ein VPS gelegt, um den CM-Ill assoziierten Hydrozephalus zu entlasten [98, 99].

Die Patienten mit einer CM-1ll haben im Gegensatz zu CM-I- und CM-II-Patienten ein sehr
schlechtes Outcome. Prognostisch unglnstige Faktoren sind eine verzdgerte
Hydrozephalus-Behandlung, eine intermittierende Apnoe, Operationen in der
Neugeborenenphase und das Vorhandensein von Nervengewebe in der Enzephalozele. In
der Regel ist eine CM-III nicht mit dem Leben vereinbar [99, 106, 107]. Jedoch ermdéglicht

eine zeitgerechte Operation eine erfolgreiche Behandlung.
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In einer gréBeren Studie von Isik et al. [114] aus dem Jahre 2009 mit acht CM-IIl Patienten
Uberlebten sieben die Operation, finf befanden sich anschlieBend in einem neurologisch
normalen Zustand und zwei Patienten wiesen eine mentale Retardierung auf. Der einzige
Todesfall ist auf eine Pneumonie mit Sepsis und anschlieBendem Multiorganversagen

zurlckzufthren.

Abb. 8 Sagittale MRT-Aufnahmen in T2-Wichtung eines CM-Ill Patienten mit einer charakteristischen

okzipitalen Enzephalozele (siehe Pfeile). Quelle: Radiopaedia.org
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1.2.6 Chiari-IV-Malformation

Die Berichte von CM-IV-Féllen stammen Ublicherweise aus Autopsieergebnissen. Bis zum
Jahre 2002 wurden in der Literatur insgesamt sechs lebende Falle einer CM-IV
dokumentiert [115-117].

Diese auch als Kleinhirnagenesie bezeichnete Form ist durch eine Hypoplasie oder
Aplasie der Kleinhirnhemispharen charakterisiert [99, 118]. Eine kaudale Verlagerung von
Hirnanteilen liegt nicht vor. Als Ursache fir dieses Krankheitsbild wird ein
neuroektodermaler Defekt diskutiert. Die Anomalie ist langfristig mit dem Leben

unvereinbar.
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1.3 Syringomyelie

Der Begriff Syringomyelie leitet sich aus den griechischen Woértern Syrinx fur Fléte und
Myelon fir Mark ab. Sowohl bei der angeborenen als auch bei der erworbenen
Syringomyelie wird eine Hohlenbildung im Bereich des Rickenmarks beschrieben (siehe
Abb. 9). Reichen die Hbhlen bis in die unteren Gehirnabschnitte, spricht man auch von
einer Syringobulbie. Bei der Syringomyelie kommt es zu einer zysten&hnlichen,
abgekapselten Liquoransammlung innerhalb des Rulckenmarks, die sich langsam
fortschreitend ausbreitet. Die Syrinx kann zentral lokalisiert und von Ependym
ausgekleidet sein oder dezentral liegen und von einer Gliose umgeben sein. Die
Zusammensetzung der Flussigkeit in der Syrinx &hnelt der des Liquors und der
Extrazellularflissigkeit. Falschlicherweise werden oft die Begriffe Hydromyelie und
Syringomyelie synonym verwendet. Die Hydromyelie im eigentlichen Sinne bezeichnet
eine Erweiterung des Zentralkanals, die durch einen Liquoreinstrom aus dem vierten

Ventrikel bei einem Hydrozephalus resultiert.

Abb. 9 Darstellung einer Syringomyelie. Dabei
Cura kommt es zu einer zystenahnlichen, abgekapselten

Liquoransammlung innerhalb des Rickenmarks mit

CSF spaca
langsam fortschreitender Ausbreitung.

CSF fuid Bildquelle: backpain-guide.com

Spanal cond
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1.3.1 Epidemiologie

Die Syringomyelie ist eine seltene neurologische Erkrankung, die in vielen Fallen
unerkannt bleibt. Sie tritt bei 8,4 von 100 000 Menschen auf [119]. lhre Inzidenz ist
regional unterschiedlich, in Stidwestdeutschland und in Osterreich findet man sie haufiger.
Bei der priméren bzw. angeborenen Syringomyelie kommt es oftmals zu einer familiaren
Haufung. Assoziierte Gene konnten aber noch nicht identifiziert werden. Manner sind etwa
zweimal haufiger als Frauen von der Krankheit betroffen. Der primédren angeborenen
Syrinx liegt haufig eine CM zugrunde. In einer landesweiten japanischen Studie von 1243
Patienten mit Syringomyelie war eine CM-I bei 51,2 % Teilnehmern vertreten [120].
Weitere Studien mit CM-I-Patienten ergaben Inzidenzen von 30-70 % [7, 121].

1.3.2 Pathogenese

Die Ursachen fur die Entstehung einer Syringomyelie sind wissenschaftlich noch nicht
abschlieBend geklart und werden kontrovers diskutiert. Unstrittig ist, dass eine
Syringomyelie auf dem Boden einer Liquorzirkulationsstérung entsteht. In der folgenden
Tabelle 4 sind Erkrankungen aufgelistet, die mit einer Syringomyelie assoziiert sein

kénnen.

Tabelle 4: Syringomyelie-assoziierte Erkrankungen

Malformationen Tumoren Arachnopathien Wirbelsaule

e Chiari-Malformation e intramedullar e nach Meningitis e Bandscheibenvorfille

e basilare Invagination o extramedullar e posttraumatisch o Skoliose

e rhombenzephale e extradural e postoperativ o Kyphose
Malformation « infratentoriell o nach Blutungen o zervikale

¢ Spina bifida o supratentoriell Spinalkanalstenose

e Tethered-Cord-Syndrom

Als Ursache fur eine Liquorpassagestdrung steht in der Regel immer eine Erkrankung im
Vordergrund, bei der eine mechanische Barriere im Rickenmark entsteht. Die Syrinx bildet
sich an der Stelle der gestdrten Liquorpassage aus und entwickelt sich von dort in
kaudaler oder kranialer Richtung weiter. Im Rahmen der Anamnese ist es wichtig, den
Beginn der Symptomatik und den weiteren Verlauf ausreichend zu dokumentieren. Der
Verlauf kann einen Hinweis geben in welche Richtung — von kaudal nach kranial oder

umgekehrt — sich die Syrinx entwickelt hat.
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1.3.2.1 Hydrodynamische Theorie

Gardner [122], der als Erster erkannte, dass einer Syringomyelie und eine CM-| haufig
gemeinsam vorkommen, entwickelte im Jahre 1957 die hydrodynamische Theorie, die von
einer Liquoransammlung innerhalb der Syrinx ausgeht. Aufgrund einer embryonalen
Atresie der Foramina luschkae und magendii des vierten Ventrikels kommt es zu
UberméaBigen Pulsationen und damit zu einer Erweiterung des Zentralkanals im Sinne
einer Hydromyelie [123]. Diese Hypothese wird durch die Beobachtung gestitzt, dass die
Foramina luschkae und magendii, die sich normalerweise im flnften Monat der
Schwangerschaft 6ffnen, geschlossen vorliegen [124]. Durch den unzureichenden Abfluss
aus dem vierten Ventrikel wird ein embryonaler Hydrozephalus beglnstigt. Dieser
normalisiert sich durch die Erweiterung des Zentralkanals und durch den Ausfluss von
Liquor am Filum terminale wieder.

Williams [125] kritisierte die Theorie von Gardner mit der Begrindung, dass ein
embryonaler Verschluss der Offnungen im vierten Ventrikel zwangsléaufig zu einem
intrauterinen Hydrozephalus fihren musse. In Wirklichkeit litten aber nur wenige Patienten
mit einer CM-| unter einem Hydrozephalus. In einer ausgedehnten Studie von Klekamp
und Samii [126] hatten nur 8 % der CM-I-Patienten mit Syringomyelie einen
Hydrozephalus, wahrend CM-I-Patienten ohne Syringomyelie zu 13 % betroffen waren.
Williams konzentrierte sich in seinen Forschungen vorwiegend auf die Folgen einer
Obstruktion des Subarachnoidalraums am Foramen magnum. Er modifizierte Gardners
Theorie, indem er im Jahre 1970 das Konzept der kranio-zervikalen Druckdissoziation
entwickelte [125, 127-129]. Danach kommt es durch eine Blockade der Liquorzirkulation
am Foramen magnum in Situationen, die einen intrakraniellen Druckanstieg verursachen,
zum Einstrom von Liquor aus dem vierten Ventrikel in den Zentralkanal, da die
physiologische Liquorpassage durch das Tonsillengewebe versperrt bleibt. Ein erhohter
intrakranieller Druck kann durch haufiges Husten oder kérperliche Anstrengung begtinstigt
werden.

Ein groBes Problem der hydrodynamischen Theorien ist die Annahme, dass es sich bei
dem Inhalt der Syrinx um Liquor aus dem vierten Ventrikel handelt. Detaillierte
neuropathologische wie auch kernspintomographische Untersuchungen konnten aber far
die Mehrzahl der Patienten keine Kommunikation zwischen Zentralkanal und viertem
Ventrikel nachweisen [130-132]. Eine derartige Verbindung bestand nur bei Patienten mit
einer Hydromyelie. Alternativ wurde daher vorgeschlagen, dass die Syrinxflussigkeit nicht
aus dem vierten Ventrikel, sondern aus dem spinalen Subarachnoidalraum stammt.
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1.3.2.2 Hypothese des transmedulléaren Liquoreinstroms

Da intrathekal appliziertes Kontrastmittel nach einer bestimmten Zeit in der Syrinx
nachzuweisen ist [133, 134], stellten Ball und Dayan [135] 1972 eine alternative
pathophysiologische Theorie vor. Ahnlich wie bei Williams spielen ihrer Ansicht nach
Tatigkeiten, die einen erhOhten intrathorakalen oder abdominalen Druck verursachen, eine
wichtige Rolle in der Pathogenese. In solchen Situationen erhdht sich auch der Druck in
den Epiduralvenen und folglich der spinale Liquordruck. Durch die Obstruktion am
Foramen magnum kann der spinale Liquor nicht in die intrakraniellen Subarachnoidal-
rAume eintreten und retiniert werden. Infolgedessen dringt die Liquorflissigkeit Gber
perivaskulare Raume (Virchow-Robin-Raume) in das Rickenmark ein und bildet eine
Syrinx.

Dieser postulierte Mechanismus setzt einen ausreichenden Druckgradienten von
subarachnoidal nach intramedulléar voraus. Untersuchungen ergaben aber, dass innerhalb
der Syrinx ein hdéherer Druck vorliegt als im Subarachnoidalraum [136, 137]. Dieser
entgegengesetzte Druckgradient steht im Widerspruch zu der Theorie von Ball und Dayan.
Eine Erweiterung der Virchow-Raume resultiert demnach nicht aus einem erhbéhten
Liquoreinstrom in das Rickenmark, sondern daraus, dass die Syrinxflissigkeit nicht in

ausreichender Menge in den Subarachnoidalraum entweichen kann [138, 139].
1.3.3 Klinische Symptomatik

Die Symptomatik der Syringomyelie ist extrem vielféltig und abhé&ngig von der Lage der
Syrinx sowie vom Alter des Patienten. Beschwerden entstehen durch eine Kompression
des Ruckenmarks oder der Nervenwurzeln. Jedoch ist auch ein milder oder
asymptomatischer Verlauf moéglich. Die klinische Symptomatik fihrt allenfalls zu einer
Verdachtsdiagnose, eine eindeutige Diagnosestellung erlaubt nur eine MRT-
Untersuchung. Im S&uglingsalter ist eine Diagnose bereits mit Hilfe einer Sonographie

moglich.
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Tabelle 5: Symptomatik bei Patienten (Alter 16-61 Jahre, n=29) mit Chiari-I-Malformation und Syrinx [140]

Symptom Mild bis maBig ausgepragt Stark ausgepragt
Kopfschmerzen in Ruhe 48 % 3%
Kopfschmerzen beim Husten 27 % 0%
Schmerzmissempfindungen 71% 7%
Subjektive Schwache 31% 3%
Empfindungsstérungen 69 % 3%
Atrophie der Extremitdten 10 % 0%
Spastizitat 41 % 3%
Ataxie 21% 0%

Da bei Kleinkindern mit einer CM-Il die Symptome eines begleitenden Hydrozephalus und
einer Hirnstammkompression haufig im Vordergrund stehen, bleibt eine Syringomyelie
unerkannt. Die bei Kindern und Jugendlichen héaufig auftretenden Syrinx-assoziierten
Skoliosen werden vermutlich durch die Kompression der im lateralen Horn liegenden
Schaltzellen des spinalen Reflexbogens verursacht [141]. Charakteristische Symptome
einer Syrinx im jungen Erwachsenenalter sind Nacken-, Arm- oder Brustschmerzen sowie
eine Schwache und Atrophie in den oberen Extremitaten. Hyperreflexie, Spastizitat und
Ataxie beobachtet man dagegen oft in den unteren GliedmaBen. Haufig fallt die Krankheit
durch Kribbelparasthesien und Schmerzen im Bereich der Schultern und der oberen
Extremitaten, aber auch im Bereich des Kopfes oder Nackens auf. Bei der seltener
vorkommenden Syringomyelie im Bereich der Brustwirbelsdule sind Schmerzen und
Missempfindungen entsprechend tiefer lokalisiert. Durch Schadigung der Leitungsbahnen
fur die Temperatur- und Schmerzempfindung kommt es zu Verletzungen und
Verbrennungen, die der Patient nicht fihlt. Auch andere Sensibilitdtsqualitaten, wie
Bertuhrungsempfindlichkeit oder Propriozeption, kénnen ein- oder beidseitig, an den
Armen und/oder an den Beinen gestért sein. Unangenehm fur die Patienten sind
Stérungen der Blasen- und Darmentleerung und sexuelle Funktionsstérungen. Auch die
Muskelaktivitat kann beeintrachtigt sein. Paresen oder Spastiken treten vornehmlich in der
oberen, vereinzelt aber auch in den unteren Extremitaten auf. Weitere mdgliche
Symptome sind eine Fehlregulationen der Durchblutung, Schwindel oder Kraftlosigkeit.

Die Haut erscheint in diesen Fallen blaulich livide und kuhl.
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Die oben beschriebenen Empfindungsbeeintrachtigungen und trophische Stérungen
tragen zu Wundheilungsstérungen mit den damit verbundenen Komplikationen Dbei.
Erwahnenswert ist, dass die Lage und GrdBe der Syrinx nicht mit der Starke der
Symptome korreliert — eine breite Syrinx kann unbemerkt bleiben, wahrend auch kleinste
Liquorflussstérungen schwerwiegende Beschwerden hervorrufen kénnen. Reicht die
Syrinx bis in die unteren Hirnanteile, sind Ausfallserscheinungen im Bereich der
Hirnnerven moglich. Typisch fir eine Raumforderung in dieser Hbhe ist eine
Muskelatrophie der Zunge. Hypéasthesien oder Schmerzen im Bereich des Gesichts treten

haufig einseitig auf und schreiten schnell fort.
1.3.4 Diagnostik

Die MRT ist das Mittel der Wahl, um eine Syringomyelie zu diagnostizieren. Typische
Befunde in der MRT sind zystische, teils langstreckige intramedullare L&sionen. Zu den
friher verwendeten Diagnostikmethoden zdhlen die Gas-Myelographie zum Nachweis
druckabhangiger Kaliberschwankungen des Ruckenmarks [142, 143] und die
postmyelographische CT mit Anreicherung von wasserléslichem Kontrastmittel in der
Syrinx [133, 134].

Bei der MRT stltzt sich die Bildinterpretation auf den Gesamtkontrast, die jeweilige
Wichtung der Messsequenz und die Signalunterschiede zwischen bekannten und
unbekannten Geweben. Je nach Wichtung wird das Gewebe in charakteristischer
Intensitatsverteilung dargestellt. In der T1-Wichtung erscheint Fettgewebe hyperintens,
also hell und signalreich, so dass sich diese Wichtung optimal zur anatomischen
Darstellung von Organstrukturen und nach Gabe von Kontrastmittel zur Lokalisierung
unbekannter Strukturen (z. B. Tumorgewebe) eignet. In der T2-Wichtung erscheinen
dagegen stationdre Flissigkeiten hyperintens. Dadurch eignet sich diese Wichtung zur
Darstellung von Flissigkeitseinlagerungen und zur Abgrenzung von Zysten gegenuber
soliden Tumoren. In der medio-sagittalen T1-gewichteten Aufnahme stellt sich die Syrinx
als hypointense Hoéhlenbildung dar. Im Vergleich dazu erkennt man die Syrinx deutlich
besser in T2-gewichteten Aufnahmen als abgegrenzte hyperintense Struktur (siehe Abb.
10). In der MRT zeigen Syringomyelien keine Kontrastmittelanreicherungen.

Bei der Syringomyelie kommt es zu einer intramedulldren, normalerweise mittelstdndigen
und symmetrischen Ho6hlenbildung mit glatten AuBengrenzen. Die Syrinx kann
Septierungen aufweisen und liguordynamisch wie eine Zyste von den Liquorrdumen

getrennt sein, oder auch pulsatil mit den Liquorradumen kommunizieren.
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Eine EKG-getriggerte dynamische MRT erlaubt eine Aussage Uber die Liquordynamik und
weist gegebenenfalls Flussphdnomene in der Syrinx nach [144, 145].

Fir die neuroradiologische Diagnostik ist es wichtig, dass eine Syrinx im Zusammenhang
mit einer Stdérung der Liquorpassage entsteht. Zur Diagnostik muss der gesamte Bereich
der Syrinx mit und ohne Kontrastmittel in der MRT dargestellt werden, um einen
intramedullaren Tumor auszuschlieBen. Diese seltenen Tumoren zeigen in der Regel
Kontrastmittelanreicherungen oder ausgedehnte intramedullare Signalveranderungen
sowie Raumforderungszeichen. Ferner muss differentialdiagnostisch immer die
Méoglichkeit einer Tumorzyste in Betracht gezogen werden. Wenn als Ursache der
Beschwerden eine CM oder ein spinaler Tumor ausgeschlossen wurden, gestaltet sich die
weiterfiUhrende Diagnostik zum Nachweis einer Liquorpassagestérung als nicht einfach.
Eine Arachnoiditis ist kernspintomographisch nur schwer sichtbar. Im Falle einer
posttraumatischen Syringomyelie ist die Arachnoideanarbe immer auf der Hb6he der

spinalen Verletzung zu suchen.
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Abb. 10 MRT-Aufnahmen in sagittaler T2-Wichtung einer 38-jdhrigen CM-I-Patientin mit starken

Hinterkopfschmerzen, Missempfindungen und Sensibilititsstérungen in den Armen. a) Tiefstand der
Kleinhirntonsillen, welche die Ebene des Foramen magnum um 17 mm Uberragen (siehe Pfeil), mit
Raumbeengung der hinteren Schédelgrube. b) Der vierte Ventrikel ist nach kaudal angezogen (siehe Pfeil)
bei ansonsten regelrechter Lage. ¢) Das Brustmark ist nahezu iber die gesamte Lange in eine Syrinx (siehe
Pfeile) einbezogen, welche ihr P.m. auf Hoéhe der BWK 7/8 erreicht. d) Postoperativ nach einer
Dekompression nach Gardner zeigt die Patienten eine deutlich verbesserte Situation am kraniozervikalen
Ubergang mit regelrechter Entfaltung der perizerebellaren Liquorrdume (siehe Pfeil) Die Syrinx hat sich

deutlich zurtickgebildet.
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1.3.5 Therapie

Patienten mit einer Syringomyelie weisen immer eine Begleiterkrankung auf, die zu einer
Liquorpassagestérung fuhrt. Grundsatzlich muss die auslésende Erkrankung der
Syringomyelie identifiziert und primar behandelt werden (vgl. Tabelle 4).

Bei einem begleitenden Hydrozephalus wird hé&ufig als erster Schritt eine
Ventrikeldrainage empfohlen [97, 146-148]. Trotz funktionierendem ventrikuldren Shunt
kann jedoch eine Progression der Syrinx beobachtet werden [149, 150]. In der Literatur
wurden zahlreiche Mdéglichkeiten beschrieben, um die Syrinxfllssigkeit abzuleiten. Friher
wurden zur initialen Therapie der Syringomyelie vorwiegend syringo-subarachnoidale
Shunts (SSS) in die Syrinx gelegt und die Flussigkeit in die subarachnoidalen Raume
abgeleitet, um so ein Zusammenfallen der Syrinx zu erreichen [151-154]. Andere
Operateure bevorzugten syringo-peritoneale Shunts [155-159], syringo-pleurale Shunts
[160, 161] und theco-peritoneale Shunts [162, 163]. Diese Methoden konnten sich jedoch
nicht bewahren, da letztendlich ein Fremdkdrper im Ruckenmark verbleibt. Dieser kann
durch mechanische Irritation zu einer erneuten Syrinxentstehung fluhren. Ferner besteht
immer die Gefahr einer Infektion oder eines Shuntverschlusses. Trotz zufriedenstellender
Kurzzeitergebnisse werden langfristig bei den meisten Patienten erneute Operationen
notig.

Als Therapie der Wabhl gilt, insbesondere wenn die Syringomyelie mit einer CM assoziiert
ist, die Dekompression der hinteren Schadelgrube nach Gardner (vgl. Kap. 1.2.6). In einer
Studie von Wetjen [140] zeigten 91 % der CM-| Patienten mit Syringomyelie ein Jahr nach
der Operation eine verkleinerte Syrinx, zwei Jahre spater betrug der Anteil der Patienten
sogar 100 %. Die klinische Symptomatik besserte sich bei 94 % der Patienten nach der
Operation.

Aktuell verspricht auch die endoscopic third ventriculosytomy (ETV) dauerhafte Erfolge bei
der initialen Therapie von CM-I-Patienten mit Syringomyelie und Hydrozephalus [164,
165]. Bei dieser OP-Technik wird am Boden des dritten Ventrikels ein Stoma zu den

prapontinen Zisternen und somit in den Subarachnoidalraum geschaffen.
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2 Fragestellung

Das Ziel der vorliegenden retrospektiven Studie war es festzustellen, ob Patienten mit

einer symptomatischen CM von einer Dekompression der hinteren Schadelgrube nach

Gardner profitieren.

Dabei wurden folgende Fragestellungen berlcksichtigt:

0 np o

Welche neurologischen Symptome finden sich bei CM-Patienten am haufigsten?
Welche chirurgischen Techniken wurden angewandt?
Sprechen bestimmte Symptome besonders gut auf die Operation an?

Wie wirkt sich eine begleitende Syringomyelie auf das préoperative Beschwerdebild

aus?

5. Gibt es Unterschiede im Outcome nach einer Dekompression nach Gardner zwischen

a.
b. CM-l und CM-II Patienten,
C.
d

Kindern und Erwachsenen,

unterschiedlichen Geschlechtern,

. CM-Patienten mit und ohne assoziierter Syringomyelie?
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3 Material und Methoden

Bei der vorliegenden Dissertation handelt es sich um eine retrospektive, konsekutive
Monocenter-Studie. Eingeschlossen in die Studie wurden 36 Patienten, die zwischen
August 2003 und Oktober 2009 an der Neurochirurgischen Klinik und Poliklinik des
Universitatsklinikums Dusseldorf aufgrund einer CM behandelt wurden. Unter den
Teilnehmern waren 21 Manner und 15 Frauen. Die Altersspanne des Patientenkollektivs
betrug 0,1-73 Jahre (mittleres Alter 29 Jahre).

Das Einschlusskriterium fiir diese Studie war eine zugrunde liegende symptomatische CM
(ICD-10 Q07.0) mit oder ohne Syringomyelie. Als diagnostisches Kriterium flr eine CM-I
wurde eine Herniation der Kleinhirntonsillen von mindestens 5 mm unterhalb des Foramen
magnum festgelegt. Eine CM-| zeigte sich bei 18 Patienten, die anderen 18 Patienten
wurden mit einer CM-1l Fehlbildung diagnostiziert.

Patienten mit einer asymptomatischen CM wurden nicht in die Studie aufgenommen. Alle
36 Patienten wurden mit einer Dekompression nach Gardner operativ therapiert. Das CM-
Patientenkollektiv bestand zu Beginn der Studie aus 38 Patienten. Ein Patient lehnte die

Therapie ab, ein weiterer wurde aufgrund schwerwiegender Komorbiditaten nicht operiert.

Zuséatzlich zu den routinemaBig erfassten Daten der Klinik, wurden weitere Daten Uber ein
freiwilliges Interview und eine klinische Nachuntersuchung erhoben. An diesem Interview
und an der Nachuntersuchung nahmen 19 von 36 Patienten teil. Die Studiennummer des
Ethikvotums lautet 4980.

Die klinischen Befunde, Patientendaten und Operationsergebnisse wurden durch
dokumentierte Anamnesen, neurologische Untersuchungsbefunden und Operations-
berichte erfasst. Die pra- und postoperativen Ergebnisse wurden tabellarisch aufgelistet

und miteinander verglichen.
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3.1 Datenevaluation

Die Daten wurden nach den in Tabelle 6 und Tabelle 7 dargestellten Kriterien ausgewertet.

Tabelle 6: Aligemeine Informationen Uber die 36 Patienten des Kollektivs

Allgemein

Operation

Ventilart mit Druckangabe

e Name

e Geburtsdatum

e Geschlecht

e Symptombeginn
e Tag der Operation
o Chiari-Typ

o Hydrozephalus

e Syrinx

« Myelomeningozele
o Skoliose

o Tethered Cord

Dekompression nach Gardner
Ventrikuloperitonealer Shunt
Lumboperitonealer Shunt
Syrinxgrofle pra- und postoperativ

o PAEDI-GAV

e proGAV
e Sonstige

o CODMAN-Hakim
e Medos-Hakim

Tabelle 7: Pra- und Postoperatives Symptomspektrum aus der dokumentierten Patientengeschichte

Extremitaten
Babinski positv
Kloni
Hyperreflexie
Hyporeflexie
Strabismus
Dysdiadocho-
kinese

Schmerzen Motorik Sensibilitat Vegetativum Hirndruck
o Kopfschmerzen Gangataxie o Dysasthesien e Dyspnoe Ubelkeit
o Nackenschmerzen Paresen o Hypdsthesien ¢ Harninkontinenz Erbrechen
o Riuckenschmerzen Schluck- o Kribbelpardsthesien ¢ Darminkontinenz Schwindel
e Schulterschmerzen beschwerden e Sehstorungen o Erektile Dysfunktion Midigkeit
o Extremitdten- Wortfindungs- o Visusverlust o Kaltschweily Konzentrations-
schmerzen stérungen e Flimmerskotome e Obstipation storungen
Feinmotorik- ¢ Diarrhoe Gedachtnis-
stoérungen stérungen
Koordinations- Stauungspapille
stérungen
Schwéche in
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3.2 Bildgebende Diagnostik

Die Evaluierung der radiologischen Ergebnisse erfolgte durch Aufarbeitung der
radiologischen Befunde oder durch direkte Beurteilung der vorhandenen MRT-Bilder in T1-
und T2-Wichtung. Der radiologische Befund setzte sich aus der Beurteilung der drei
Schnittebenen — Sagittalebene, Transversalebene, Coronarebene — zusammen. Die in der
Sagittalebene aufgenommenen Bilder spielten insbesondere bei der Diagnostik von
Kleinhirnverlagerungen, Hirnstammverlagerungen und spinalen Prozessen eine wichtige
Rolle. Ein Tonsillentiefstand wurde altersabhéngig beurteilt und dokumentiert. Waren
zusatzlich Kleinhirnvermis und Hirnstammanteile, wie Medulla, Pons und vierter Ventrikel,
nach kaudal in den Spinalkanal verlagert, wurde eine CM-Il befundet. Um eine
Syringomyelie auszuschlieBen, wurden Sagittalaufnahmen der hinteren Schadelgrube und
des zervikalen und thorakalen Riuckenmarks in T1-Wichtung evaluiert. Der maximale
Durchschnitt der Syrinx und die Lange der Syrinx wurden ausgemessen.

Nach der Entlassung der Patienten erfolgten eine Kontrolluntersuchung mit MRT-
Bildgebung nach drei Monaten und eine abschlieBende Verlaufskontrolle nach einem Jahr.
Die Follow-up Ergebnisse wurden mit Hilfe der dokumentierten Patientendaten und MRT-

Bildern ausgewertet.

3.3 Operationsverfahren

Dekompression der Fossa posterior nach Gardner

Die Dekompression nach Gardner besteht aus aus einer Erweiterung des Foramen
magnum durch eine suboccipitale Kraniektomie sowie einer Laminektomie des ersten
HWK. Nach der Narkotisierung wird der Patient zunchst in Bauchlage oder in
Parkbankposition gelagert (siehe Abb. 11). Im median-occipitalen Bereich wird das

Kopfhaar rasiert.

== e Abb. 11 Lagerung des Patienten. Quelle:
o : UW Medicine Department of Neurological

-'"'m__ Surgery Chiari Malformation Clinic
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AnschlieBend wird der Kopf in die Mayfield-Klemme (siehe Abb. 12) eingespannt.

Irvlr]ff,r;"':: Abb. 12 Einspannen des Kopfes in die Mayfield Klemme.
L&.' 5@_‘ _,3 Quelle: UW Medicine Department of Neurological Surgery
iy -ox AN
s Chiari Malformation Clinic
I"'.l'"h.""\_ II :- : 1 | ¢ .-I Illll'- !
AN N a2 S /A L)
I'-. L‘:hll Hq_—;}’_ ) AL — 1 !
W - TFs — R

Der occipitale Hautschnitt verlauft vom Inion nach zervikal. Entlang der Mittellinie wird mit
einer monopolaren Elektrode zunéchst der erste HWK sowie der kraniozervikale Ubergang
dargestellt. AnschlieBend wird die Muskulatur makroelektrisch durchtrennt und von der
Suboccipitalschuppe abgeschoben. Uber zwei Bohrlochtrepanationen erfolgt die occipitale
Kraniektomie. Dabei werden etwa 4 x 3 cm groBe Teile des Schadeldaches im Sinne einer
Erweiterung des Foramen magnum mit Hilfe einer Stanze entfernt. Im néchsten Schritt
wird eine Laminektomie durchgefuhrt. Dabei handelt es sich um eine Entfernung des
Wirbelbogens mit dem Dornfortsatz, um den erhéhten Druck im Wirbelkanal zu verringern.
Nach Entfernung des Knochenelements erscheint die Dura mater. Die Dura wird
suboccipital bis zur Oberkante des zweiten HWK er6ffnet. Direkt darunter presst sich das
stark unter Druck stehende Hirngewebe an die Dura und Arachnoidea. Die Arachnoidea
kann fibrotisch verandert sein und an der Dura adhérent liegen — in solchen Fallen werden
die Verwachsungen gel6st und die Arachnoidea erdéffnet. Man blickt in der Tiefe in die
Rautengrube, aus der sich unter maBigem Druck stehender Liquor entleert. Bei
ausreichendem Platz am kranio-zervikalen Ubergang wird auf eine Tonsillenschrumpfung
verzichtet (siehe Abb. 13). Der Operateur sollte sich bei der Wahl des Vorgehens die Ziele

der Operation vor Augen halten.

Ziele der Operation:
1) Schaffung eines ausreichenden Raumes fur das Gehirn

2) Wiederherstellung eines normalen Liquorflusses
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Abb. 13 Bipolare Koagulation der
- i, (=i Kleinhirntonsillen. Quelle: UW Medicine
Al : Department of Neurological Surgery Chiari

Malformation Clinic

shrgnd gasy
trom miding and
ramen magrum

Nach der Normalisierung des Liquorflusses sowohl von spinal als auch von kranial wird ein
Dura-Patch, bestehend aus Pericranium oder Goretex-Material, eingesetzt (siehe Abb.
14). AbschlieBend erfolgt ein etagenweiser Wundverschluss. Dabei ist ein wasserdichter
Verschluss der Dura anzustreben, da es sonst aufgrund einer epiduralen

Pseudomeningozele erneut zu einer Kompression kommen kann.

Abb. 14 Duraerweiterungsplastik. Quelle: UW
Medicine Department of Neurological Surgery
Chiari Malformation Clinic
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Ventrikuloperitonealer Shunt

Die Shunts, die in der Regel zum Einsatz kommen, basieren auf verschiedenen
Grundtypen abhéngig von der Funktionsweise. Bis zu 250 Ventilkonstruktionen sind
entwickelt worden und durch die unterschiedlichen Eréffnungsdricke befinden sich tber
450 Ventilsysteme heutzutage auf dem Markt. Der Liquordruck wird immer gegen einen
Referenzwert, den Atmospharendruck (ca. 0 cm H20), gemessen und ein Ventil wird erst
dann gedffnet, wenn die vorgegebene Druckdifferenz Uberschritten wird. So lasst
beispielsweise ein Ventil mit 90 mm H.O Offnungsdruck den Liquor ablaufen, wenn der
aktuelle Hirndruck héher als dieser Wert ist und nicht durch den Gegendruck im
Ableitungsraum (Bauch) ausgeglichen werden kann.

Das programmierbare CODMAN-Hakim-Ventil wurde meist bei erwachsenen Patienten
eingesetzt. Der Ventildruck I&sst sich nicht-invasiv justieren, sodass er bei Anderungen
des Zustands des Patienten mit Druckstufen von 30-210 mm H20 in 10 mm-Schritten
angepasst werden kann.

Bei den jungeren Patienten und Kindern kam das PAEDI-GAV-Modell wegen seines
geringen AuBBendurchmessers und des Vorteils eines Schwerkraftventils besonders haufig
zum Einsatz. Das PAEDI-GAV-Ventil besitzt im proximalen Anteil einen Differential-
druckmechanismus in der Art eines Kugel-Konus-Ventils mit einem vorgegebenen
Widerstand, der mittels einer Spiralfeder aufrecht erhalten wird. Im distalen Teil befindet
sich der Gravitationsmechanismus mit einer gréBeren, den Offnungsdruck bestimmenden
Tantalkugel und einer kleineren Saphirkugel. Dadurch wird eine Kompensation des
hydrostatischen Druckes mdglich. Die Eréffnungsdriicke der eingesetzten Ventile lagen
zwischen 40 und 200 mm H20. Zunéchst wurde der passende Erdéffnungsdruck fur den
Patienten individuell durch Untersuchungen festgelegt. AnschlieBend wurde das Ventil

ausgesucht und der Druck eingestellt (siehe Tabelle 8).

Tabelle 8: Verwendete Ventilsysteme bei Patienten mit Hydrozephalus (n=18)

Ventilsystem Haufigkeit
CODMAN-Hakim 9
PAEDI GAV 5
proGAV 1
Sonstige 3
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3.4 Standardisierte Nachuntersuchung

Nach Abschluss der Kontrolluntersuchungen fanden im November 2008 in der
neurochirurgischen Ambulanz zusétzlich ein freiwilliges Interview und eine klinische
Untersuchung statt, an dem 19 von 36 Patienten teilnahmen (Fragebdgen siehe Kap. 8
Anhang). Dazu wurde mit dem Patienten ein Termin vereinbart, so dass alle Teilnehmer
innerhalb von drei aufeinanderfolgenden Tagen befragt und untersucht werden konnten.
Zunachst wurde eine Eigenanamnese erhoben, bei der die Patienten nach ihrer eigenen
Krankheitsgeschichte befragt wurden. Es folgte eine Familienanamnese und eine
Sozialanamnese mit detaillierten Fragen zur Auswirkung der CM auf das Berufs- und
Familienleben. Desweiteren wurden die Teilnehmer zu ihrem Schulabschluss und ihrer
aktuellen Wohnsituation befragt. Im Vordergrund des Gespraches stand die Abklarung, ob
sich die préoperativen Beschwerden nach der Operation gebessert oder verschlechtert
hatten. Zu diesem Zweck wurde ein Untersuchungsbogen mit gezielten Fragen zu den am
haufigsten aufgetretenen Symptomen (Kopfschmerzen, Ubelkeit, Erbrechen, Schwindel,
Harninkontinenz, Darminkontinenz, sensible und motorische Stérungen, Ataxie, Skoliose
und Schluckstérungen) erstellt (siehe Abb. 15). AnschlieBend fand eine Kklinische
Untersuchung mit einer Uberpriifung der Reflexe, Hirnnerven, Motorik und Sensibilitét
statt.

Abb. 15 MMC-und CM-Untersuchungsbogen (Muster) vom Interview November 2008

Schulabschluss/Beruf/Wohnsituation:

VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen
Dekompression nach Gardner
Aufrichtungsoperation
KlumpfuBdeformitat

Rollstuhl

Kopfschmerzen

Ubelkeit

Erbrechen

Schwindel

10. Harninkontinenz

11. Darminkontinenz

12. Spastik/ Medikamente

13. Kontrakturen/ Kontraktur-OP
14. sensibel

15. motorisch

16. Feinmotorik

17. Gangbild

18. Schluckstérung

Klinischer Befund:

CoNoO N
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3.5 Datenanalyse und Auswertung

Die statistischen Auswertungen wurden mit Hilfe von SPSS fir Windows, Version 20.0
(SPSS Inc., U.S.A.) durchgefihrt. Die Darstellung der metrischen Variablen erfolgte als
Mittelwerte und Mediane, wahrend die StreumaBe als Standardabweichungen und
Quartile angegeben wurden.

Der Vergleich der Beschwerden vor und nach der Therapie wurde mit Hilfe des

modifizierten Chi-Quadrat-Tests nach McNemar durchgefuhrt.

Bei allen durchgefuhrten Tests erfolgte eine zweiseitige Signifikanzprifung, wobei fur alle

statistischen Tests ein p-Wert < 0,05 als statistisch signifikant angenommen wurde.

Die grafische Darstellung erfolgte ebenfalls mit Hilfe von SPSS. Hierbei wurden die
Verteilungen von Werten stetiger Variablen in Histogrammen aufgetragen, wéahrend
Haufigkeiten von kategorisierten Parametern in Balkendiagrammen veranschaulicht

wurden.
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4 Ergebnisse

4.1 Patientenpopulation

In dem Studienzeitraum von sechs Jahren wurden 36 Patienten infolge einer
symptomatischen CM operiert.

Bei allen 36 Teilnehmern erfolgte eine Dekompression nach Gardner. Die Teilnehmer
wurden nach ihrem Alter zum OP-Zeitpunkt in zwei Gruppen eingeteilt. Die erste Gruppe
bestand aus 15 (42 %) Kindern und Jugendlichen mit einem Durchschnittsalter von 8 + 1,9
Jahren (0,1-17 Jahre). Die Erwachsenengruppe enthielt 21 (58 %) Patienten mit einem
Durchschnittsalter von 44 + 2,8 Jahren (18-73 Jahre). Eine CM-I lag bei insgesamt 18
(50 %) Patienten vor. Als Begleiterkrankung zeigte sich bei 21 (58 %) Patienten eine
Syrinx in der MRT-Bildgebung. 18 (50 %) Patienten litten unter einem Hydrozephalus, der
primar mit einem VPS versorgt wurde. Zwélf (33 %) Patienten wiesen zum Zeitpunkt der
Aufnahme eine Skoliose auf. Ein Tethered Cord Syndrom fand sich bei sieben (19 %)
Patienten (siehe Abb. 16).

g

Haufigkeit (%)
s
?

3

?
AC-Typ |
Syrinx
MMC
Skoliose

Hydrocephalus
Tethered-Cord

Abb. 16 Diagnosen bei Bildgebung
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4.2 Chirurgische Therapie

Bei allen 36 CM-Patienten erfolgte eine Dekompression nach Gardner. Eine primére
Hydrozephalus-Behandlung mit einem VPS wurde bei 18 (50 %) Patienten durchgefihrt
(siehe Abb. 17).

100

80

60

Haufigkeit (%)

40

207

0—

Gardner VPS

Abb. 17  Die Operationsverfahren im Uberblick. Von den 36
Patienten erhielten alle eine Dekompression nach Gardner, 18 eine
Shunt-OP

Die 18 (50 %) CM-Patienten ohne Hydrozephalus wurden direkt einer Dekompression
nach Gardner unterzogen. Die 18 (50 %) Patienten mit Begleithydrozephalus wurden
zunachst mit einem VPS versorgt und anschlieBend bei persistierenden Beschwerden

ebenfalls mit einer Dekompression nach Gardner therapiert.

36 Patienten

— ~

18 VPS 18 Dekompression n. Gardner

/

18 Dekompression n. Gardner
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Ventilsysteme

Die meistverwendeten Ventile waren bei den Erwachsenen das CODMAN-Medos-Hakim
und bei den Kindern das PAEDI-GAV. Es wurden am haufigsten Eréffnungsdriicke
zwischen 40 und 200 mm H20 gewéhlt. Die am Abbildung 18 zeigt die verwendeten
Eréffnungsdricke eingeteilt nach Druckstufen (niedrig: 0-70 mm H20, mittel: 70—
120 mm H20, hoch: 120—X mm Hz0).

Druckstufen in mmH20 Olow: 0-70

.medlurn:
70-120

M high: 120-X

O unbekannt

Abb. 18 Ventiler6ffnungsdriicke eingeteilt in
drei Druckstufen bei 18 Patienten mit
bestehendem Hydrozephalus und einem
VPS. Bei sieben Patienten wurde die
Druckstufe ,high“, bei vier Patienten
~medium* und bei finf ,,Jow* gewahilt.
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4.3 Neurologisches Erscheinungsbild
Uberblick iiber die klinische Symptomatik

Das Alter der Patienten bei Symptombeginn bewegte sich zwischen 0,1 und 73,3 Jahren
(Median 35,4 Jahre, siehe Abb. 19). Die umfangreiche Symptomatik wurde in Gruppen
eingeteilt: Schmerzen, Motorik, Asthesien, Vegetativum, Kognition, Neurologie,
Inkontinenz und Ophthalmologie.

Kopfschmerzen zahlten zu den haufigsten préoperativen Symptomen bei den in die
vorliegende Studie eingeschlossenen Patienten. 26 Teilnehmer (72 %) waren davon
betroffen. 15 (42 %) Patienten zeigten eine Gangataxie, ebenfalls 15 (42 %) Patienten
stellten sich mit Hypasthesien vor, 14 (39 %) Patienten klagten Uber Kribbelparésthesien

und Nackenschmerzen wurden von 13 (36 %) Patienten berichtet.

Haufigkeit (n)

0 10 20 30 40 50 60 70 80

Alter bei Symptombeginn (Jahre)

Abb. 19 Patientenalter bei Symptombeginn

4.3.1 Schmerzsymptomatik

Eine signifikante Beschwerdeverbesserung konnte bei 26 (72 %) Patienten mit
Kopfschmerzen erzielt werden. Postoperativ gaben nur noch vier (11 %) Patienten eine
Kopfschmerzsymptomatik an (p=0,001). Nackenschmerzen préasentierten sich bei 13
(36 %) Patienten praoperativ und bei sechs (17 %) postoperativ (p=0,210). Praoperativ
klagten elf (31 %) Patienten Uber Extremitdtenschmerzen, postoperativ nur sechs (17 %)
Patienten (p=0,125). Die Haufigkeit von Schulterschmerzen ging von acht (22 %)

Patienten préaoperativ auf vier (11 %) Patienten postoperativ (p=0,220) zurlck.
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Keine signifikante Beschwerdeverbesserung wurde bei Patienten mit Rickenschmerzen

erzielt (siehe Tabelle 9 und Abb. 20, 21).

Tabelle 9: Pra- und Postoperative Schmerzsymptome der Patientenpopulation (n=36)

Symptom Patienten pra-OP Patienten post-OP Chi Quadrat Test McNemar
Kopfschmerzen 26 (72 %) 4(11%) p=0,001
Nackenschmerzen 13 (36 %) 5 (14 %) p=0,210
Extremitatenschmerzen 11 (31 %) 6 (17 %) p=0,125
Schulterschmerzen 8 (22 %) 4(11%) p=0,220
Ruckenschmerzen 3(8%) 3(8%) p=1,000
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Abb. 20 Schmerzgruppe préopeativ Abb. 21 Schmerzgruppe postoperativ

4.3.2 Motorische und neurologische Defizite

Durch die Operation konnte bei den von einer Gangataxie betroffenen Patienten ein
signifikanter Beschwerdertickgang erzielt werden (p=0,039). Feinmotorikstdrungen waren
postoperativ noch bei sechs (17 %) Patienten zu beobachten, damit war der Unterschied
zur praoperativen Situation (neun Patienten, 25 %) nicht signifikant (p=0,375).
Schluckbeschwerden verringerten sich von praoperativ funf (14 %) Patienten auf
postoperativ zwei (6 %) Patienten (p=0,375). Keine wesentliche Besserung war bei den
Symptomen Extremitadtenschwéche, Kloni, Hyper-/Hyporeflexie sowie Koordinations-

stérungen zu beobachten (siehe Tabelle 10 und Abb. 22-25).
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Tabelle 10: Pra- und Postoperative motorische Defizite in der Patientenpopulation (n=36)

Symptom Patienten pra-OP Patienten post-OP Chi Quadrat Test McNemar
Gangataxie 15 (42 %) 8 (22 %) p=0,039
Babinski positiv 10 (28 %) 11 (31 %) p=1,000
Feinmotorikstorungen 9 (25 %) 6 (17 %) p=0,375
Extremitatenschwéache 9 (25 %) 9(25%) p=1,000
Dysdiadochokinese 7 (19 %) 9 (25 %) p=0,625
Kloni 6 (17 %) 6 (17 %) p=1,000
Hyperreflexie 5(14 %) 6(17 %) p=1,000
Hyporeflexie 2 (6 %) 2 (6 %) p=1,000
Koordinationsstérungen 1(3%) 1(3%) p=1,000
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Abb. 22 Motorikgruppe praoperativ Abb. 23 Motorikgruppe postoperativ
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Abb. 24 Neurologie préoperativ Abb. 25 Neurologie postoperativ
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4.3.3 Sensibilitatsstérungen

Die haufigsten Symptome in dieser Gruppe waren praoperativ Hypasthesien mit 15 (42 %)
Betroffenen, nach der Operation klagten noch 13 (36 %) Patienten Uber diese
Beschwerden (p=0,727). Kribbelparasthesien wurden vor der Operation von 14 (39 %)
Patienten beschrieben, postoperativ berichteten noch zwélf (33 %) Patienten dariber
(p=0,727). Insgesamt litten praoperativ zehn (28 %) Patienten unter Dyséasthesien, nach
der Operation acht (22 %) Patienten (p=0,625). LAhmungserscheinungen waren bei zwolf
(33 %) Patienten zu beobachten, diese reduzierten sich postoperativ auf neun (25 %)
Patienten (p=0,375; siehe Tabelle 11 und Abb. 26, 27).

Tabelle 11: Pra- und Postoperative Sensibilitatsstorungen der Patientenpopulation (n=36)

Symptom Patienten pra-OP Patienten post-OP Chi Quadrat Test McNemar
Hypasthesien 15 (42 %) 13 (36 %) p=0,727
Kribbelparasthesien 14 (39 %) 12 (33 %) p=0,727
Dysasthesien 10 (28 %) 8 (22 %) p=0,625
Paresen 12 (33 %) 9 (25 %) p=0,375
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Abb. 26 Sensibilitat praoperativ Abb. 27 Sensibilitat postoperativ

4.3.4 Vegetative Beschwerden

Praoperativ beklagten funf (14 %) Patienten Schluckbeschwerden, diese Zahl ging nach
der Operation auf zwei (6 %) Patienten zurtick (p=0,375). Von klinischer Relevanz ist die
Tatsache, dass die Anzahl der Patienten, die nach dem operativen Eingriff an
Schwindelsymptomen (von elf auf vier, p=0,125), Ubelkeit (von neun auf fiinf, p=0,125)

und Erbrechen (von sieben auf drei, p=0,125) litten, deutlich zurickging.
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Durch die Operation zeigte sich keine Verbesserung bei den Symptomen Obstipation,

Diarrhoe, Kaltschweif3, Harn- sowie Darminkontinenz (siehe Tabelle 12 und Abb. 28, 29).

Tabelle 12: Pra- und Postoperative vegetative Beschwerden der Patientenpopulation (n=36)

Symptom Patienten pra-OP Patienten post-OP Chi Quadrat Test McNemar
Schluckbeschwerden 5(14 %) 2 (6%) p=0,375
Schwindel 11 (31 %) 4(11%) p=0,125
Ubelkeit 9 (25 %) 5(14 %) p=0,125
Erbrechen 7 (19 %) 3 (8 %) p=0,125
Kaltschweil 1(3%) 1(3%) p=1,000
Obstipation 1(3 %) 1(3%) p=1,000
Diarrhoe 0(0%) 1(3%) p=1,000
Harninkontinenz 9 (25 %) 9 (25 %) p=1,000
Darminkontinenz 3(8%) 3(8%) p=1,000
Erektile Dysfunktion 1(3%) 2 (6 %) p=1,000
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Abb. 28 Vegetative Symptome praoperativ Abb. 29 Vegetative Symptome postoperativ

4.3.5 Kognitive und ophthalmologische Symptome

Die Mudigkeitssymptome reduzierten sich von drei auf zwei Patienten (p=1,000). Bei den
Wortfindungsstérungen waren praoperativ funf und postoperativ vier Patienten betroffen
(p=1,000). Auffallig war, dass bei drei (8 %) Patienten mit einer préoperativen
Stauungspapille diese postoperativ nur noch bei einem Patienten (3 %) nachgewiesen
werden konnte. Konzentrationsstérungen, Gedachtnisstérungen, Sehstdérungen,
Visusverlust und Flimmerskotome blieben im préa- und postoperativen Vergleich
unverandert (siehe Tabelle 13 und Abb. 30-33).
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Tabelle 13: Pra- und Postoperative kognitive und ophthalmologische Symptome in der Patientenpopulation (n=36) in der Gruppe
flr kognitive und ophthalmologische Symptome

Symptom Patienten pra-OP % Patienten post-OP % Chi Quadrat Test McNemar
Miidigkeit 3(8%) 2(6 %) p=1,000
Konzentrationsstorungen 5(14 %) 5(14 %) p=1,000
Geddachtnisstérungen 3(8%) 3(8%) p=1,000
Wortfindungsstérungen 5(14 %) 4(11 %) p=1,000
Stauungspapille 3(8%) 1(3%) p=0,500
Sehstorungen 3(8%) 3(8%) p=1,000
Visusverlust 2(6%) 2 (6 %) p=1,000
Flimmerskotome 1(3%) 1(3%) p=1,000
Strabismus 1(3%) 1(3%) p=1,000
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Abb. 32 Ophthalmologische Symptome pra-OP Abb. 33 Ophthalmologische Symptome post-OP
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4.4 Vergleich der Subpopulationen
4.4.1 Vergleich der Subpopulationen Kinder/Jugendliche und Erwachsenen

Kinder und Jugendliche machten mit 15 Patienten 42 % der Gesamtpopulation aus. Bei
den Kindern und Jugendlichen wurde in vier Féllen eine CM-| diagnostiziert und in elf
Fallen eine CM-Il. Bei den 21 Erwachsenen litten 14 Patienten unter einer CM-l und
sieben Patienten unter einer CM-Il. Ein Hydrozephalus kam bei 73 % der Kinder und

Jugendlichen vor (siehe Tabelle 14).

Tabelle 14: Fehlbildungen und assoziierte Erkrankungen im Vergleich zwischen beiden Altersgruppen

Krankheitsbild Kinder und Jugendliche n=15 Erwachsene n=21

Chiari-I-Malformation 4 14
Chiari-lI-Malformation 11 7
Hydrozephalus 11 7
Syrinx 7 14
Skoliose 7 5
Tethered Cord 5 2

Schmerzsymptomatik bei Kindern/Jugendlichen und Erwachsenen

In beiden Gruppen reduzierten sich auftretende Kopfschmerzen signifikant nach der
Operation (von neun (60 %) auf zwei (13 %) bei den Kindern/Jugendlichen (p=0,039); von
17 (81 %) auf zwei (10 %) bei den Erwachsenen (p=0,001)). Bei Nackenschmerzen war
der Rickgang nur in der Erwachsenengruppe signifikant (acht vs. zwei Patienten bei den
Erwachsenen (p=0,031), funf vs. drei Patienten bei den Kindern/Jugendlichen(p=0,625)).
Darlber hinaus traten Extremitatenschmerzen nach der Operation seltener auf, wobei die
Unterschiede statistisch nicht signifikant waren (funf vs. ein Patient bei den Kindern/
Jugendlichen (p=0,125), sechs vs. finf Patienten bei den Erwachsenen (p=1,000)). Unter
Schulterschmerzen litten vor der Operation ein Kind und sieben erwachsene Patienten.
Waéhrend in der Kindergruppe die Haufigkeit des Auftretens postoperativ nicht abnahm,
reduzierte sich die Anzahl der Erwachsenen mit Schulterschmerzen auf zwei Patienten
(p=0,125). Eines der Kinder klagte préaoperativ Uber Rickenschmerzen, war dann aber
nach der Operation symptomfrei (p=1,000). Bei einem erwachsenen Patienten traten
postoperativ Rickenschmerzen auf. Insgesamt zeigten zahlenmaBig mehr Erwachsene

als Kinder eine Schmerzsymptomatik (siehe Tabelle 15).
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Tabelle 15: Schmerzsymptomatik im Vergleich zwischen der Gruppe der Kinder/Jugendlichen (n=15) und Erwachsenen (n=21)
*) Keine p-Wert-Bestimmung moglich

Symptom Kinder pra- Kinder post- Chi Quadrat Erwachsene Erwachsene Chi Quadrat
OP n=15 OP n=15 T. McNemar pra-OP n=21 post-OP n=21 | T. McNemar
Kopfschmerzen 9 (60 %) 2 (13 %) p=0,039 17 (81 %) 2 (10 %) p=0,001
Nackenschmerzen 5(33%) 3(20%) p=0,625 8 (38 %) 2 (14 %) p=0,031
Extremitdtenschmerzen 5(20 %) 1(7 %) p=0,125 6 (38 %) 5(29 %) p=1,000
Schulterschmerzen 2 (13 %) 2 (13 %) p=1,000 6 (33 %) 2 (19 %) p=0,125
Rickenschmerzen 3(20%) 2 (13 %) p=1,000 0 (10 %) 1(19 %) *)

Motorische und neurologische Defizite bei Kindern/Jugendlichen und Erwachsenen

In der Erwachsenengruppe zeigte sich fur Gangataxien ein signifikanter Rickgang von
zwolf auf funf Betroffene (p=0,016), bei den Kindern/Jugendlichen blieb die H&aufigkeit
dieses Symptoms unveréndert (p=1,000). Feinmotorikstérungen konnten bei drei Kindern
postoperativ aufgelést werden, bei den Erwachsenen waren zu beiden Zeitpunkten jeweils
sechs Personen betroffen (p=1,000). Das Auftreten von Extremitatenschwéachen reduzierte
sich weder bei den Kindern/Jugendlichen noch bei den Erwachsenen. Der pathologische
Babinski-Reflex wurde postoperativ bei einem Erwachsenen neu dokumentiert. Daneben
stieg auch die Zahl der Patienten mit einer Dysdiadochokinese in beiden Gruppen um
einen Patienten an. Bei den Erwachsenen erhdhte sich die Zahl der auftretenden
Hyperreflexien von drei auf vier Patienten (p=1,000), bei den Kindern/Jugendlichen nahm
die Zahl der betroffenen Patienten von zwei auf einen ab (p=1,000). Ein erwachsener
Patient klagte postoperativ Uber eine neu aufgetretene Hyporeflexie. Bei einem Kind war
ein Strabismus auch postoperativ noch prasent. Koordinationsstérungen blieben bei einem

Kind unverandert.
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Tabelle 16: Motorische und neurologische Defizite im Vergleich zwischen Kindern/Jugendlichen (n=15) und Erwachsenen (n=21).
*) Keine p-Wert-Bestimmung moglich

Symptom Kinder pra- Kinder post- Chi Quadrat Erwachsene Erwachsene Chi Quadrat
OP n=15 OP n=15 T. McNemar pra-OP n=21 post-OP n=21 | T. McNemar
Gangataxie 3(20%) 3(20%) p=1,000 12 (57 %) 5(24 %) p=0,016
Babinski positiv 5 (33 %) 5 (33 %) p=1,000 5 (24 %) 6 (29 %) p=1,000
Feinmotorikstdrungen 3(20%) 0(0%) *) 6 (29 %) 6 (29 %) p=1,000
Extremitdtenschwache 5(33%) 5(33%) p=1,000 4 (19 %) 4 (19 %) p=1,000
Dysdiadochokinese 3 (20 %) 4(27 %) p=1,000 4 (19 %) 5(24 %) p=1,000
Kloni 4(27 %) 3 (20 %) p=1,000 2 (10 %) 3 (14 %) p=1,000
Hyperreflexie 2 (13 %) 2 (13 %) p=1,000 3 (14 %) 4 (19 %) p=1,000
Hyporeflexie 2 (13 %) 1(7 %) p=1,000 0(0%) 1(7 %) *)
Koordinationsstorungen 1(7 %) 1(7 %) p=1,000 0(0%) 0 (0 %)

Sensibilitatsstérungen bei Kindern/Jugendlichen und Erwachsenen

Sensibilitatsstérungen waren am héaufigsten bei den Erwachsenen zu finden, wobei
Kinder/Jugendliche ebenfalls vereinzelt betroffen waren. Hypéasthesien lagen praoperativ
bei 13 und postoperativ bei elf Erwachsenen vor (p=0,687), bei den Kindern/Jugendlichen
waren zu beiden Messzeitpunkten zwei Patienten betroffen. Kribbelparasthesien gingen in
beiden Gruppen erfolgreich um jeweils einen Patienten zurlck. Das Auftreten von
Dyséasthesien blieb bei den Kindern/Jugendlichen unverandert, wahrend in der
Erwachsenengruppe die Zahl der Betroffenen abnahm (von sieben auf flinf Patienten
(p=0,625)). Auch die Zahl der von Paresen betroffenen Patienten reduzierte sich in beiden
Gruppen (von sechs auf funf (p=1,000) bei den Kindern/Jugendlichen und von sechs auf

vier bei den Erwachsenen (p=0,500, siehe Tabelle 17)).

Tabelle 17: Sensibilitdtsstérungen im detaillierten Vergleich zwischen den Kindern/Jugendlichen (n=15) und Erwachsen (n=21)

Symptom Kinder pra- Kinder post- Chi Quadrat Erwachsene Erwachsene Chi Quadrat
OP n=15 OP n=15 T. McNemar pra-OP n=21 post-OP n=21 | T. McNemar
Hypasthesien 2 (13 %) 2 (13 %) p=1,000 13 (62 %) 11 (52 %) p=0,687
Kribbelparasthesien 3(20%) 2 (13 %) p=1,000 11 (52 %) 10 (48 %) p=1,000
Dysasthesien 3(20 %) 3(20 %) p=1,000 7 (33 %) 5(24 %) p=0,625
Paresen 6 (40 %) 5(33 %) p=1,000 6 (29 %) 4 (19 %) p=0,500
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Vegetative Beschwerden bei Kindern/Jugendlichen und Erwachsenen

Bei den vegetativen Beschwerden zeigte sich eine klinisch relevante Verbesserung der
Schwindelsymptomatik von vier auf zwei Kinder/Jugendliche (p=0,500) und von sieben auf
zwei Erwachsene (p=0,250). Ubelkeitserscheinungen konnten bei Erwachsenen von vier
auf drei Patienten reduziert werden (p=1,000) und bei Kindern von finf auf zwei (p=0,250).
Von klinischer Relevanz war ebenfalls der komplette Rickgang der Schluckbeschwerden
zweier Erwachsenen, bei Kindern zeigt sich eine Reduzierung von drei auf zwei Patienten
(p=1,000). Rucklaufig war auch das Auftreten von Erbrechen (von vier auf zwei bei den
Erwachsenen (p=0,500), von drei auf eins bei den Kindern/Jugendlichen (p=0,500)). Die
Héaufigkeit des Auftretens einer Harninkontinenz (funf Kinder/Jugendliche, vier
Erwachsene) konnte durch die Operation nicht reduziert werden (p=1,000). Auch bei der
Beseitigung der Darminkontinenz war die Operation erfolglos. Bei den Erwachsenen kam
es bei einem Patienten postoperativ zu einer neu auftretenden erektilen Dysfunktion. Die
Haufigkeiten der Symptome Kaltschwei3 und Obstipation blieben bei den Erwachsenen
unverandert und kamen bei jeweils einem Kind/Jugendlichen neu dazu. Diarrhoe war bei
den Kindern nicht vertreten, trat aber bei einem Erwachsenen postoperativ neu auf (siehe
Tabelle 18).

Tabelle 18: Vegetative Stérungen im Vergleich zwischen Kindern/Jugendlichen (n=15) und Erwachsenen (n=21)
*) Keine p-Wert-Bestimmung moglich

Symptom Kinder pra- Kinder post- Chi Quadrat Erwachsene Erwachsene Chi Quadrat
OP n=15 OP n=15 T. McNemar pra-OP n=21 post-OP n=21 | T. McNemar
Schluckbeschwerden 2 (13 %) 0(0%) *) 3 (14 %) 2 (10 %) p=1,000
Schwindel 427 %) 2 (13 %) p=0,500 7 (33 %) 2 (10 %) p=0,250
Ubelkeit 427 %) 3 (20 %) p=1,000 5 (24 %) 2 (10 %) p=0,250
Erbrechen 4(27 %) 2(13%) p=0,500 3(14 %) 1(5%) p=0,500
Kaltschweiss 1(7 %) 1(7 %) p=1,000 0(0 %) 0(0%)
Obstipation 0 (0 %) 0(0%) 1(5 %) 1(5%) p=1,000
Diarrhoe 0(0%) 0(0%) 0 (0 %) 1(5%) *)
Harninkontinenz 5(33 %) 5(33%) p=1,000 4 (19 %) 4 (19 %) p=1,000
Darminkontinenz 1(7 %) 1(7 %) p=1,000 2 (10 %) 2 (10 %) p=1,000
Erektile Dysfunktion 0(0%) 0(0%) 1(5%) 2 (10 %) p=1,000
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Kognitive und ophthalmologische Symptome bei Kindern/Jugendlichen und

Erwachsenen

Es zeigte sich, dass Erwachsene haufiger unter ophthalmologischen Beschwerden leiden.
Die Haufigkeit des Auftretens einer Stauungspapille entwickelte sich in der
Erwachsenengruppe von drei auf einen Patienten zurick (p=0,500). Die restliche
ophthalmologische Symptomatik blieb unverandert.

Das Symptom Mudigkeit, das préaoperativ ein Kind betraf, war postoperativ nicht mehr
nachzuweisen, jedoch beklagten zwei Erwachsene auch postoperativ Mudigkeits-
erscheinungen (p=1,000). Konzentrationsstérungen nahmen bei den Kindern/
Jugendlichen von zwei auf drei Patienten zu (p=1,000) und gingen bei den Erwachsenen
von drei auf zwei Patienten zuriick (p=1,000). Wortfindungsstérungen lieBen sich bei
einem von drei Kindern/Jugendlichen, bei denen dieses Symptom préoperativ auftrat,
postoperativ nicht mehr nachweisen. Gedéachtnisstérungen blieben in beiden Gruppen

unverandert (siehe Tabelle 19).

Tabelle 19: Kognitive und ophthalmologische Symptome im Vergleich zwischen den Kindern/Jugendlichen (n=15) und Erwachsen
(n=21). *) Keine p-Wert-Bestimmung méglich

Symptom Kinder pra- Kinder post- Chi Quadrat Erwachsene Erwachsene Chi Quadrat
OP n=15 OP n=15 T. McNemar pra-OP n=21 post-OP n=21 | T. McNemar
Miidigkeit 1(7 %) 0(0 %) *) 2 (10 %) 2 (10 %) p=1,000
Konzentrationsstorungen 2 (13 %) 3(20%) p=1,000 3(14 %) 2 (10 %) p=1,000
Gedachtnisstorungen 1(7 %) 1(7 %) p=1,000 2 (10 %) 2 (10 %) p=1,000
Wortfindungsstérungen 3(20 %) 2 (13 %) p=1,000 2 (10 %) 2 (10 %) p=1,000
Stauungspapille 0(0%) 0(0%) 3(14 %) 1(5%) p=0,500
Sehstérungen 0(0%) 0(0%) 3(14 %) 3 (14 %) p=1,000
Visusverlust 1(7 %) 1(7 %) p=1,000 1(5%) 1(5%) p=1,000
Flimmerskotome 0(0%) 0(0%) 1(5%) 1(5%) p=1,000
Strabismus 0(0%) 0(0%) 1(5%) 1(5%) p=1,000
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4.4.2 Vergleich zwischen Chiari-l- und Chiari-ll-Malformationen

Schmerzsymptomatik im Vergleich zwischen CM-I- und CM-II-Patienten

Sowohl bei CM-I (zwoélf vs. zwei Falle, p=0,006) als auch bei CM-Il Patienten (14 vs. zwei
Falle, p=0,001) konnte das Auftreten von Kopfschmerzen durch die Operation signifikant
reduziert werden. Weiter zeigte sich ein klinisch relevanter Riuckgang der
Nackenschmerzen bei CM-I-Patienten von acht auf drei Patienten (p=0,125) und in der
CM-1I-Gruppe von funf auf zwei Patienten (p=0,250). Schmerzen in den Extremitaten
traten postoperativ ebenfalls seltener auf (acht vs. funf bei den CM-I-Patienten (p=0,375)
und drei vs. einer bei den CM-Il Patienten (p=0,500). Unterschiedlich effektiv erwies sich
die Operation bei Schulterschmerzen. Bei den CM-I-Patienten zeigte sich ein Rickgang
von sieben auf drei Patienten (p=0,219), die Zahl der CM-II-Patienten blieb dagegen
unverandert (p=1,000). Auch Rickenschmerzen traten in beiden Gruppen préa- und

postoperativ gleich haufig auf (siehe Tabelle 20).

Tabelle 20: Pra- und Postoperative Schmerzsymptome im Vergleich zwischen CM-I- und CM-II-Patienten

Symptom CM-I CcM-I Chi Quadrat CM-II CM-II Chi Quadrat
Patienten Patienten Test nach Patienten Patienten Test nach
pra-OP n=18 post-OP n=18 | McNemar pra-OP n=18 | post-OP n=18 | McNemar

Kopfschmerzen 12 (67 %) 2 (11 %) p=0,006 14 (78 %) 2 (11 %) p=0,001

Nackenschmerzen 8 (44 %) 3(17 %) p=0,125 5(28 %) 2 (11 %) p=0,250

Extremitatenschmerzen 8 (44 %) 5(28 %) p=0,375 3(17 %) 1(6%) p=0,500

Schulterschmerzen 7 (39 %) 3(17 %) p=0,219 1(6%) 1(6%) p=1,000

Rickenschmerzen 1(6%) 1(6%) p=1,000 2 (6 %) 2 (6 %) p=1,000

Motorische und neurologische Defizite im Vergleich zwischen CM-I- und CM-II-

Patienten

Zehn (56 %) CM-I-Patienten klagten praoperativ Uber eine Gangunsicherheit, dagegen
waren es postoperativ nur funf (28 %) Patienten (p=0,125). Bei den CM-II-Patienten ging
die Zahl der betroffenen Personen von funf (28 %) auf drei (17 %) zurick (p=0,500). Die
Feinmotorik besserte sich bei einem CM-I- (p=1,000) und bei zwei CM-II-Patienten
(p=0,625). Extremitatenschwéachen verschlechterten sich in der CM-II-Gruppe und
verbesserten sich in der CM-I-Gruppe (sechs vs. vier Patienten (p=0,625)). Die Haufigkeit

des Auftretens von Kloni &nderte sich nicht nach der Operation.
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Jeweils ein Patient zeigte postoperativ in der CM-I- und CM-II-Gruppe eine neu
auftretende Dysdiadochokinese. Ein CM-I-Patient entwickelte nach der Operation eine

Hyperreflexie (siehe Tabelle 21).

Tabelle 21: Motorische Defizite im pra- und postoperativen Vergleich zwischen CM-I- und CM-II-Patienten

Symptom CM-I CM-1 Chi Quadrat CM-II CM-II Chi Quadrat
Patienten Patienten Test nach Patienten Patienten Test nach
pra-OP n=18 post-OP n=18 | McNemar pra-OP n=18 post-OP n=18 | McNemar

Gangataxie 10 (56 %) 5 (28 %) p=0,125 5(28 %) 3(17 %) p=0,500

Babinski positiv 8 (44 %) 8 (44 %) p=1,000 2 (11 %) 3(17 %) p=1,000

Feinmotorikstorungen 4(22 %) 3(17 %) p=1,000 5(28 %) 3(17 %) p=0,625

Extremitatenschwache 6 (33 %) 4(22 %) p=0,625 3(17 %) 5(28 %) p=0,500

Dysdiadochokinese 4(22 %) 5(28 %) p=1,000 3(17 %) 4(22 %) p=1,000

Kloni 5 (28 %) 5 (28 %) p=1,000 1(6 %) 1(6%) p=1,000

Hyperreflexie 5(28 %) 6(33%) p=1,000 0(0%) 0(0%)

Hyporeflexie 0(0 %) 0(0 %) 2 (6 %) 2(6 %) p=1,000

Koordinationsstorungen 0(0%) 0 (0%) 1(6%) 1(6%) p=1,000

Sensibilitatsstérungen im Vergleich zwischen CM-I- und CM-II-Patienten

In der CM-I-Gruppe nahm die Zahl der Patienten mit Hypasthesien von 13 auf zehn Félle
ab (p=0,453), dagegen stieg die Zahl der Betroffenen in der CM-II-Gruppe von zwei auf
drei Patienten (p=1,000). In der CM-I-Gruppe ging die Anzahl der auftretenden
Kribbelparasthesien nicht zurlick, wohingegen die Zahl in der CM-1I-Gruppe ricklaufig war
(finf vs. drei Patienten (p=0,625)). Dyséasthesien traten postoperativ bei den CM-I-Fallen
seltener (acht vs. funf Patienten, p=0,250) bei den CM-II-Patienten dagegen héaufiger auf
(zwei vs. drei Patienten, p=1,000). Paresen zeigten sich in beiden Gruppen ricklaufig (von
vier auf zwei (p=0,625) bei den CM-I-Patienten, von acht auf sieben (p=1,000) bei den
CM-lI-Patienten; siehe Tabelle 22.).

Tabelle 22: Sensibilitatsstorungen im pra- und postoperativen Vergleich zwischen Chiari-l und Chiari-Il Patienten

Symptom CM-I CM-I Chi Quadrat CM-II CM-II Chi Quadrat
Patienten Patienten Test nach Patienten Patienten Test nach
pra-OP n=18 post-OP n=18 | McNemar pra-OP n=18 post-OP n=18 | McNemar

Hypasthesien 13 (72 %) 10 (56 %) p=0,453 2 (11 %) 3(17 %) p=1,000

Kribbelparasthesien 9 (50 %) 9 (50 %) p=1,000 5(28 %) 3(17 %) p=0,625

Dysasthesien 8 (44 %) 5(28 %) p=0,250 2 (11 %) 3(17 %) p=1,000

Paresen 4(22 %) 2 (11 %) p=0,625 8 (44 %) 7 (39 %) p=1,000
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Vegetative Beschwerden im Vergleich zwischen CM-I- und CM-IlI-Patienten

Von klinischer Relevanz war ein zahlenméaBiger Ruckgang von Schwindelsymptomatiken
bei CM-I-Patienten (von sieben auf zwei, p=0,250) und bei CM-II-Patienten (von vier auf
zwei, p=0,500). Auch Schluckbeschwerden waren bei zwei von zwei CM-I- und bei zwei
von drei CM-IlI-Patienten- (p=1,000) nicht mehr diagnostizierbar.

Das Symptom Ubelkeit zeigte einen Riickgang von drei auf zwei CM-I-Patienten (p=1,000)
und von sechs auf drei CM-II-Patienten (p=0,250). Von urspringlich sechs CM-II-Patienten
klagten nur noch zwei Patienten Uber Erbrechen (p=0,125). Dagegen nahmen bei den
CM-IlI-Patienten Symptome wie Obstipation und Diarrhé zu. Beschwerden wie
Harninkontinenz und Darminkontinenz blieben unveréandert. Bei einem der CM-I-Patienten
etablierte sich postoperativ eine erektile Dysfunktion. Insgesamt waren nur vereinzelte

Patienten von den Symptomen betroffen.

Tabelle 23: Vegetative Storungen im pra- und postoperativen Vergleich zwischen CM-I- und CM-II-Patienten
*) Keine p-Wert-Bestimmung moglich

Symptom CcM-I CM-I Chi Quadrat CM-II CM-II Chi Quadrat
Patienten Patienten Test nach Patienten Patienten Test nach
pra-OP n=18 post-OP n=18 | McNemar pra-OP n=18 post-OP n=18 | McNemar

Schluckbeschwerden 2 (11 %) 0(0%) *) 3(17 %) 2 (11 %) p=1,000

Schwindel 7 (39 %) 2 (17 %) p=0,250 4(22 %) 2 (11 %) p=0,500

Ubelkeit 3 (17 %) 2 (11 %) p=1,000 6 (33 %) 3(17 %) p=0,250

Erbrechen 1(6%) 1(6%) p=1,000 6 (33 %) 2 (11%) p=0,125

Kaltschweiss 0(0%) 0(0%) 1(6 %) 1(6%) p=1,000

Obstipation 1(6 %) 0 (0 %) *) 0 (0 %) 1(6 %) *)

Diarrhoe 0(0%) 0(0%) 0 (0 %) 1(6%) *)

Harninkontinenz 1(6%) 1(6%) p=1,000 8(33%) 8 (39 %) p=1,000

Darminkontinenz 0 (0 %) 0(0%) 3(17 %) 3(17 %) p=1,000

Erektile Dysfunktion 1(6 %) 2 (11 %) p=1,000 0(0%) 0(0%)
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Kognitive und ophthalmologische Beschwerden im Vergleich zwischen CM-I- und
CM-li-Patienten

Ein CM-II-Patient litt nach dem operativen Eingriff nicht mehr unter Muadigkeit, wéhrend
sich der Zustand von zwei betroffenen CM-I-Patienten postoperativ unverandert zeigte.

Wortfindungsstérungen konnten in der CM-II-Gruppe erfolgreich von vier auf drei
Patienten (p=1,000) reduziert werden. Eine Stauungspapille war bei zwei CM-II-Patienten
postoperativ nicht mehr nachzuweisen, bei einem CM-I-Patienten blieb die Symptomatik
auch postoperativ erhalten. Das Symptom der Mudigkeit ging bei der Halfte der CM-I-
Patienten zurlck, in der CM-II-Gruppe waren unverandert viele Patienten betroffen.
Gedachtnisstérungen traten in der CM-1I-Gruppe pra- und postoperativ mit der gleichen
Haufigkeit auf und waren in der CM-I-Gruppe nicht vorhanden. Keinen Einfluss hatte die
Operation auch auf das Auftreten von Sehstérungen, Visusverlust, Flimmerskotome,

Strabismus und Konzentrationsstérungen in beiden Gruppen (siehe Tabelle 24).

Tabelle 24: Kognitive und ophthalmologische Symptome im pra- und postoperativen Vergleich zwischen CM-I- und CM-II-
Patienten. *) Keine p-Wert-Bestimmung moglich

Symptom CM-I CM-I Chi Quadrat CM-II CM-II Chi Quadrat
Patienten Patienten Test nach Patienten Patienten Test nach
pra-OP n=18 post-OP n=18 | McNemar pra-OP n=18 post-OP n=18 | McNemar

Miidigkeit 2 (11%) 2 (11 %) p=1,000 1(6 %) 0(0%) *)

Konzentrationsstorungen 0 (0 %) 0(0%) 5(28 %) 5 (28 %) p=1,000

Gedachtnisstérungen 0(0%) 0(0%) 3(17 %) 3(17 %) p=1,000

Wortfindungsstérungen 1(6%) 1(6%) p=1,000 4(22 %) 3(17 %) p=1,000

Stauungspapille 1(6%) 1(6%) p=1,000 2(11%) 0 (0 %) *)

Sehstorungen 2 (11 %) 2 (11 %) p=1,000 1(6%) 1(6%) p=1,000

Visusverlust 2 (11 %) 2 (11 %) p=1,000 0(0%) 0(0%)

Flimmerskotome 0(0%) 0(0%) 1(6%) 1(6%) p=1,000

Strabismus 0(0 %) 0(0 %) 1(6 %) 1(6 %) p=1,000

4.4.3 Vergleich zwischen den Geschlechtern

Beim Vergleich der 21 (58 %) mannlichen und der 15 (42 %) weiblichen Patienten sollte
die Frage geklart werden, bei welchem Geschlecht die Symptomatiken bis zum Zeitpunkt
der Operation langer bestanden. Die Manner lebten im Durchschnitt 36,6 + 15,8 Monate
(Spannweite 0,1-304 Monate) mit den Beschwerden, die Frauen 37,9 + 20,4 Monate
(Spannweite 0,1-288 Monate).
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4.4.4 Vergleich der Patienten mit und ohne einer assoziierten Syringomyelie

Unter den insgesamt 36 Patienten fanden sich 21 (58 %) Patienten mit einer
Syringomyelie als Begleiterkrankung. Neun von 18 (50 %) CM-I-Patienten und zwdlf von
18 (67 %) CM-II-Patienten litten unter dieser Komorbiditat.

Schmerzsymptomatik bei Patienten mit und ohne Syringomyelie

Das héaufigste Symptom war in der vorliegenden Studiengruppe der Kopfschmerz.
Postoperativ reduzierte sich das Symptom signifikant bei den Syrinx-Patienten von 16 auf
zwei Patienten (p=0,001) und bei den Patienten ohne Syrinx von zehn auf zwei Patienten
(p=0,021). Auch die Zahl der Patienten mit Nackenschmerzen ging postoperativ von
sieben auf zwei Patienten (p=0,125) in der Syrinx-Gruppe und von sechs auf drei
Betroffenen bei den Patienten ohne Syrinx (p=0,250) zurtck. Bei einem Patienten ohne
Syrinx verschwanden die Extremitatsschmerzen (p=1,000) nach der Operation. Bei den
Syrinx-Patienten ging die Zahl der Falle von neun auf funf zurick (p=0,125). Auch
Schulterschmerzen traten sowohl bei den Patienten ohne Syrinx (drei vs. ein Patient,
p=0,500) als auch bei den Patienten mit Syrinx (funf vs. drei Patienten, p=0,625) seltener
auf. Die Haufigkeit von Rickenschmerzen blieb in beiden Gruppen unveréandert (siehe
Tabelle 25).

Tabelle 25: Die detaillierte Schmerzsymptomatik im Vergleich zwischen Patienten mit einer Syrinx (n=21) und ohne Syrinx (n=15)

Symptom Syrinx pra- Syrinx post- Chi Quadrat Keine Syrinx | Keine Syrinx Chi Quadrat
OP n=21 OP n=21 Test nach pra-OP n=15 | post-OP n=15 | Test nach
McNemar McNemar
Kopfschmerzen 16 (76 %) 2 (10 %) p=0,001 10 (67 %) 2 (13 %) p=0,021
Nackenschmerzen 7 (33 %) 2 (10 %) p=0,125 6 (40 %) 3 (20 %) p=0,250
Extremitdtenschmerzen 9 (42 %) 5(24 %) p=0,125 2 (13 %) 1(7 %) p=1,000
Schulterschmerzen 5(24 %) 3(14 %) p=0,625 3 (20 %) 1(7 %) p=0,500
Rickenschmerzen 2 (10 %) 2 (10 %) p=1,000 1(7 %) 1(7 %) p=1,000
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Motorische und neurologische Defizite bei Patienten mit und ohne Syringomyelie

Das am haufigsten auftretende motorische Symptom war die Gangataxie. Nach dem
operativen Eingriff litten von urspringlich acht nur noch finf Syrinx-Patienten darunter
(p=0,375) und von urspringlich sieben Patienten ohne Syrinx nur noch drei (p=0,125). Der
pathologische Babinski-Reflex blieb in allen Syrinx-Féllen unverandert haufig (p=1,000)
und trat bei einem Patienten ohne Syrinx neu auf (p=1,000). Feinmotorikstérungen wurden
bei einem von urspringlich zwei Patienten ohne Syrinx (p=1,000) und bei finf von
urspringlich sieben Syrinx-Patienten noch nachgewiesen (p=0,625). Die praoperative
Extremitatenschwéche konnte bei den Syrinx-Patienten leicht reduziert werden (funf vs.
sechs Betroffene (p=1,000)) und wurde bei einem Patienten ohne Syrinx postoperativ neu
nachgewiesen (p=1,000). Die Haufigkeit des Auftretens von Dysdiadochokinesen und
Kloni &nderte sich in keiner der beiden Gruppen durch die Operation. Das gleiche galt fur
Hyper- und Hyporeflexie. Die Koordinationsstérungen eines Patienten ohne Syrinx

konnten nicht behoben werden (siehe Tabelle 26).

Tabelle 26: Motorische und neurologische Defizite im Vergleich zwischen Patienten mit einer Syrinx (n=21) und Patienten ohne
Syrinx (n=15)

Symptom Syrinx pra- Syrinx post- Chi Quadrat Keine Syrinx | Keine Syrinx Chi Quadrat
OP n=21 OP n=21 Test nach pra-OP n=15 | post-OP n=15 | Test nach
McNemar McNemar
Gangataxie 8 (38 %) 5 (24 %) p=0,375 7 (47 %) 3 (20 %) p=0,125
Babinski positiv 8 (38 %) 8 (38%) p=1,000 2 (13 %) 3 (20 %) p=1,000
Feinmotorikstorungen 7 (33 %) 5(24 %) p=0,625 2 (13 %) 1(7 %) p=1,000
Extremitatenschwache 6 (29 %) 5(24 %) p=1,000 3(20%) 4(27 %) p=1,000
Dysdiadochokinese 5(24 %) 5(24 %) p=1,000 2 (13 %) 4 (27 %) p=0,500
Kloni 4(19 %) 4(19 %) p=1,000 2 (13 %) 2 (13 %) p=1,000
Hyperreflexie 4 (19 %) 4 (19 %) p=1,000 1(7 %) 2 (13 %) p=1,000
Hyporeflexie 2 (10 %) 2 (10 %) p=1,000 0(0%) 0(0%)
Koordinationsstorungen 0(0%) 0 (0%) 1(7 %) 1(7 %) p=1,000
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Sensibilitatsstérungen bei Patienten mit und ohne Syringomyelie

Hypéasthesien waren postoperativ bei acht von urspringlich elf Syrinx-Patienten
nachzuweisen (p=0,375), im Gegensatz dazu trat das Symptom bei den Patienten ohne
Syrinx bei einer Person neu auf (Zunahme der Haufigkeit von vier auf finf Patienten,
p=1,000). Paresen zeigten einen klinisch relevanten Rickgang unter den Patienten mit
Syrinx von acht auf funf (p=0,250), unter den Patienten ohne Syrinx blieben die
Lahmungserscheinungen unverandert haufig. Kribbelparasthesien traten nur in der Syrinx-
Gruppe in zwei Féllen postoperativ nicht mehr auf (p=0,687). Dyséasthesien zeigten sich
unter den Syrinx-Patienten noch bei sechs von urspriinglich sieben (p=1,000) und in der
Gruppe ohne Syrinx bei zwei von urspriinglich drei (p=1,000) Betroffenen (siehe Tabelle
27).

Tabelle 27: Sensibilitatsstorungen im Vergleich zwischen Patienten mit (n=21) und ohne Syrinx (n=15)

Symptom Syrinx pra- Syrinx post- Chi Quadrat Keine Syrinx Keine Syrinx Chi Quadrat
OP n=21 OP n=21 Test nach pra-OP n=15 | post-OP n=15 | Test nach
McNemar McNemar
Hypasthesien 11 (52 %) 8 (38 %) p=0,375 4(27 %) 5(33 %) p=1,000
Kribbelparasthesien 10 (48 %) 8 (38 %) p=0,687 4(27 %) 4(27 %) p=1,000
Dysasthesien 7 (33 %) 6 (29 %) p=1,000 3(20%) 2 (20 %) p=1,000
Paresen 8 (38 %) 5 (24 %) p=0,250 427 %) 427 %) p=1,000

Vegetative Beschwerden bei Patienten mit und ohne Syringomyelie

Bei den vegetativen Beschwerden kamen Schwindelerscheinungen am héaufigsten vor.
Durch eine Operation konnte diese Symptomatik sowohl bei den Syrinx-Patienten (sechs
vs. drei Patienten; p=0,625) als auch bei Nicht-Syrinx-Patienten (funf vs. ein Patient,
p=0,125) reduziert werden. Die Haufigkeit von Schluckbeschwerden nahm bei den Syrinx-
Patienten von vier auf zwei Betroffene ab (p=0,625). Ein von Schluckbeschwerden
betroffener Patient ohne Syrinx war postoperativ. symptomlos. Das Symptom Ubelkeit
reduzierte sich bei den Syrinx-Patienten ebenfalls erfolgreich von vier auf einen Patienten
(p=0,250) und bei den Nicht-Syrinx-Patienten von flnf auf vier (p=1,000). Unter Erbrechen
litten nur noch ein Patient von préoperativ drei Patienten in der Syrinx-Gruppe (p=0,250)

sowie vier von funf Nicht-Syrinx-Patienten (p=1,000).
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Bei den Syrinx-Patienten trat postoperativ bei einem Patienten eine Harninkontinenz neu
auf (p=1,000), in der Gruppe ohne Syrinx kam es dagegen zu einem zahlenmaBigen
Ruckgang von drei auf zwei Patienten mit Harninkontinenz (p=1,000).

Die Darminkontinenz blieb unverandert haufig, eine erektile Dysfunktion trat bei einem
Patienten mit Syrinx neu auf. Alle anderen Symptome wie Kaltschwei3, Obstipation oder
Diarrhée konnten nur vereinzelt in beiden Gruppen detektiert werden und blieben in ihrer

Haufigkeit postoperativ gréBtenteils unverandert (siehe Tabelle 28).

Tabelle 28: Vegetative Storungen im Vergleich zwischen Patienten mit einer Syrinx (n=21) und Patienten ohne Syrinx (n=15).
*) Keine p-Wert-Bestimmung moglich

Symptom Syrinx pra- Syrinx post- Chi Quadrat Keine Syrinx Keine Syrinx Chi Quadrat
OP n=21 OP n=21 Test nach pra-OP n=15 post-OP n=15 | Test nach
McNemar McNemar
Schluckbeschwerden 4 (19 %) 2 (10 %) p=0,625 1(7 %) 0(0%) *)
Schwindel 6 (29 %) 3 (14 %) p=0,625 5(33 %) 1(7 %) p=0,125
Ubelkeit 4(19 %) 1(5 %) p=0,250 5(33 %) 4 (19 %) p=1,000
Erbrechen 3(14 %) 1(5%) p=0,500 4 (19 %) 2 (13 %) p=0,500
Kaltschweiss 0(0%) 0(0%) 1(7 %) 1(7 %) p=1,000
Obstipation 1(5%) 1(5%) p=1,000 0 (0 %) 0(0 %)
Diarrhoe 0(0%) 0(0%) 0 (0 %) 1(7 %) *)
Harninkontinenz 6 (29 %) 7 (33%) p=1,000 3 (20 %) 2 (20 %) p=1,000
Darminkontinenz 2 (10 %) 2 (10 %) p=1,000 1(7 %) 1(7 %) p=1,000
Erektile Dysfunktion 1(5%) 2 (10 %) p=1,000 0(0%) 0(0%)

Kognitive und ophthalmologische Symptome bei Patienten mit und ohne

Syringomyelie

Die Haufigkeit von Stauungspapillen nahm in der Gruppe ohne Syrinx von urspriinglich
drei auf einen Patienten (p=0,500) ab. Auch Wortfindungsstérungen waren in der Syrinx-
Gruppe postoperativ seltener (zwei vs. ein Patient, p=1,000). Die Haufigkeit des
Symptoms &nderte sich in der Nicht-Syrinx-Gruppe nicht (drei vs. drei Patienten, p=1,000).
Von zwei Syrinx-Patienten hatte nur noch ein Patient postoperativ Mudigkeits-
erscheinungen (p=1,000).

Konzentrationsstérungen, Gedachtnisstérungen, Sehstérungen, Visusverlust, Flimmer-

skotome und Stabismus blieben in den jeweiligen Gruppen unveréndert (siehe Tabelle 29).
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Tabelle 29: Kognitive/ophthalmologische Symptome zwischen Patienten mit einer Syrinx (n=21) und ohne Syrinx (n=15)

Symptom Syrinx pra- Syrinx post- Chi Quadrat Keine Syrinx Keine Syrinx Chi Quadrat
OP n=21 OP n=21 Test nach pra-OP n=15 post-OP n=15 | Test nach
McNemar McNemar
Miidigkeit 2 (10 %) 1(5 %) p=1,000 1(7 %) 1(7 %) p=1,000
Konzentrationsstorungen 2 (10 %) 2 (10 %) p=1,000 3 (20 %) 3(20 %) p=1,000
Gedachtnisstérungen 2 (10 %) 2 (10 %) p=1,000 1(7 %) 1(7 %) p=1,000
Wortfindungsstérungen 2 (10 %) 1(5%) p=1,000 3 (20 %) 3 (20 %) p=1,000
Stauungspapille 0(0%) 0(0%) 3(20%) 1(7 %) p=0,500
Sehstérungen 1(5%) 1(5%) p=1,000 2 (13 %) 2(13%) p=1,000
Visusverlust 0(0%) 0(0%) 2 (13 %) 2 (13 %) p=1,000
Flimmerskotome 1(5%) 1(5%) p=1,000 0(0%) 0(0%)
Strabismus 0(0%) 0(0%) 1(7 %) 1(7 %) p=1,000

Als Fallbeispiele sind zwei Patienten hervorzuheben. Beide Patienten waren mannliche
erwachsene CM-I-Patienten mit einer assoziierten Syringomyelie, von denen ein Patient
zwoOlf Jahre nach Symptombeginn operiert wurde und postoperativ eine Zunahme von
Hyp- und Dysasthesien, eine Verschlechterung der Gangataxie und eine neu aufgetretene
erektile Dysfunktion beklagt. Der andere Patient wurde sechs Jahre nach Symptombeginn
operiert und klagte nach der Operation Uber starkere Hyp-, Dys- und Kribbelparasthesien,

einer Progression der Feinmotorikstérungen und Uber eine neu aufgetretene Mudigkeit.

Einfluss der Operation auf die GroBe der Syrinx

In der MRT wurde préoperativ bei den 21 Syrinx-Patienten eine mittlere Lange der Syrinx
von 13 Wirbelh6hen festgestellt (Spannweite 3-19 Niveaus). In keinem Fall trat eine
Syrinx auf der H6he von C1 auf. Bei 13 (62 %) Patienten wurde anhand von MRT-Bildern
und Befunden postoperativ eine Syrinx-Verkleinerung evaluiert. Bei sieben (33 %)
Patienten blieb die Syrinx-GréBe unveréndert und ein (5 %) Patient hatte postoperativ eine
gréBere Syrinx.

. o B verkleinert
Syrinxgrosse post-0P gyl Gien

O unverindert

Abb. 34
GroBe
13 Patienten zeigten eine Syrinx-
verkleinerung, bei sieben blieb die
Syrinx unveradndert und ein Patient
hatte nach der Operation eine gréBere
Syrinx

Postoperative Syrinx-
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5 Diskussion

5.1 Charakteristika und Pathologie der Chiari-Malformationen

Bei der CM-I tritt eine anormale Lage und Form der Kleinhirntonsillen auf. Dabei kommt es
zu unterschiedlich ausgedehnten Verlagerungen von Anteilen des Kleinhirns und seltener
des Hirnstamms in den oberen Spinalkanal.

Charakterisiert ist diese Fehlbildung durch ein entwicklungsbedingtes GréBen-
missverhaltnis zwischen einer zu kleinen Fossa posterior und einem normalen Volumen
des Mesenzephalons. Folglich kommt es regelmaBig zu einer Verlegung der &uBeren
Liquorradume im Bereich des Kleinhirns, zu einem Tonsillentiefstand, einer Kompression
von Gehirnstrukturen sowie zu Stérungen der Liquorzirkulation [3-7].

Allgemein wird eine Verlagerung der Kleinhirntonsillen als normal eingestuft, wenn diese
nicht mehr als 3 mm unter dem Foramen magnum liegen. Ein Tonsillentiefstand von 3—
5 mm ist grenzwertig und ein Tiefstand von mehr als 5 mm gilt als pathologisch [5, 49-53].

Die CM-II ist in fast allen Fallen mit einer Spina bifida (Myelomeningozele) assoziiert;
umgekehrt weisen nahezu alle Patienten mit dieser dysraphischen Stérung eine CM-II auf.
Daruber hinaus kénnen im ZNS innere und uBere Dysplasien vorkommen. Es kommt zu
einer ausgepragten kaudalen Verlagerung der Kleinhirnvermis, des Hirnstamms (mit
Abknickung der Medulla) und des vierten Ventrikels. Da die tiefer getretenen
Kleinhirnanteile den normalen Liquorfluss aus den Foramina des vierten Ventrikels
verlegen, entsteht h&ufig ein Hydrozephalus. Hoher gelegene Hirnstrukturen wie die
Bricke (Pons) sind in den Symptomenkomplex einbezogen. Die CM-II ist fir Kinder mit
Spina bifida bis zwei Jahren eine der haufigsten Todesursachen [79].

Die CM-Ill ist eine extrem seltene Fehlbildung. Sie ist durch eine hohe zervikale oder
okzipitale Enzephalozele mit einer kaudalen Dislokation von Hirnstamm in den Spinalkanal
und einer Verlagerung von Kleinhirngewebe in die Zephalozele charakterisiert. Derzeit
finden sich weltweit lediglich 34 dokumentierte Félle in der Literatur [98-113].

Noch seltener kommt eine CM-IV vor, bei Berichten in der Literatur handelt es sich in der
Regel um Autopsieergebnisse. Bis 2002 wurden in der Literatur insgesamt sechs lebende
Falle einer Chiari-IV-Fehlbildung dokumentiert [115-117]. Patienten mit dieser auBerst
seltenen, auch als primére Kleinhirnagenesie bekannten Form der CM sind durch eine

Hypoplasie oder Aplasie der Kleinhirnhemispharen charakterisiert [99, 118].
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5.2 Neurologische Symptome

In dem Patientenkollektiv (n=36) der vorliegenden Studie betrug das Zeitintervall vom
Beginn der Symptomatik bis zum Operationszeitpunkt zwischen einigen Tagen bis hin zu
25 Jahren. Diese Befunde stimmen mit Literaturuntersuchungen Uberein, in denen dhnlich
groBBe Zeitintervalle (von Tagen bis 46 Jahren) dokumentiert wurden [7, 100, 166, 167].
Rund 60-80 % der CM-I-Patienten sind laut Literaturangaben von Schmerzen betroffen
[168-172]. Kopfschmerzen sind das Leitsymptom und finden sich im Durchschnitt bei 80%
der Patienten wieder [173, 174].

Auch in der vorliegenden Studie waren Schmerzen die dominierende Symptomatik und
traten bei insgesamt 86 % der CM-Patienten auf. Die meisten Patienten (n=26, 72 %) litten
unter Kopfschmerzen. Bei 83 % der CM-I- und bei 86 % der CM-IlI-Patienten verbesserte
sich die Symptomatik postoperativ signifikant oder |6ste sich vollstandig auf. Erwachsene
profitierten mit 88 % geringflgig héaufiger von dieser Verbesserung als Kinder und
Jugendliche mit 77 %. 78 % der Erwachsenen zeigten zudem einen signifikanten
Rickgang der Nackenschmerzen. Insgesamt klagten CM-I-Patienten verglichen mit CM-11-
Patienten vermehrt Gber Nacken- und Schulterschmerzen, diese konnten aber in 63 %
bzw. 57 % der Falle reduziert werden. Patienten mit einer Syringomyelie litten mit 72 %
haufiger unter Zephalgien als Patienten ohne Syrinx (67 %). Durch eine Operation konnte
ein deutlicher Rickgang der Schmerzsymptomatik erreicht werden. Insgesamt gaben
Kinder und Jugendliche im Vergleich zu Erwachsenen weniger h&ufig Schmerzen an
(siehe Tabelle 30, 31). Ein Grund dafir kénnte sein, dass kleinere Kinder haufiger

Schwierigkeiten haben, Schmerzen zu lokalisieren [37].

Tabelle 30 Praoperative Nackenschmerzen. Die Beschwerden fanden sich in
sechs von insgesamt zwolf Fallen (50 %) am haufigsten unter erwachsenen
CM-|-Patienten

Alter
Kind n=15 Erwachsene n=21 Gesamt
Typ CM-I n=18 1 6 7
CM-Il n=18 3 2 5
Gesamt 4 8 12
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Tabelle 31 Prdaoperative Schulterschmerzen. Von insgesamt acht Patienten
mit Schulterschmerzen klagten sechs (75 %) erwachsene CM-I-Patienten
liber Beschwerden

Alter
Kind n=15 Erwachs. n=21 Gesamt
Typ CM-I n=18 1 6 7
CM-Il n=18 0 1 1
Gesamt 1 7 8

Zusammenfassend belegen die Ergebnisse der vorliegenden Studie, dass durch eine
Operation ein deutlicher Ruckgang der Schmerzsymptomatik erreicht werden kann.

In der Literatur gelten Paresen (40-74 %), Ataxien (20—40 %) und Schluckbeschwerden
(10 %) als die haufigsten motorischen Beschwerden [168, 175-177].

Nach den vorliegenden Ergebnissen z&hlt neben einer breiten Palette von motorischen
Defiziten die Gangataxie zu den haufigsten motorischen Beeintrachtigungen in der CM-I-
Gruppe. 56 % der CM-I-Patienten litten unter der Beeintrachtigung, bei 40 % war eine
postoperative Verbesserung zu erkennen. Bei den CM-II-Patienten wurde in 28 % der
Falle eine Ataxie festgestellt, bei 40 % der Féalle besserte sich diese Symptomatik
postoperativ. Der Rickgang der ataktischen Beschwerden war in der Erwachsenengruppe
signifikant (von zwdélf auf finf Patienten) und in der Gruppe der Kinder/Jugendlichen nicht

existent (drei vs. drei Patienten, siehe Tabelle 32).

Tabelle 32 Praoperative Ataxie. Nahezu jeder zweite erwachsene CM-I|-
Patient klagte Uber eine prdoperative Ataxie (zehn von 21 Patienten). In der
CM-1-Gruppe (n=18) waren ausschlieBlich Erwachsene betroffen (n=10).

Alter
Kind n=15 Erwachsene n=21 Gesamt
Typ CM-l n=18 0 10 10
CM-Il n=18 3 2 5
Gesamt 3 12 15

Bei 22 % der CM-I-Patienten traten préoperativ Paresen auf, diese verbesserten sich
jedoch postoperativ in 50 % der Félle wesentlich. Dagegen hatte fast jeder zweite CM-II-
Patient praoperative LAhmungserscheinungen, insbesondere der oberen Extremitaten, die
sich nur in Ausnahmeféllen (ein Patient) nach der Operation besserten.

Auch die Sensibilitdtsstérungen gingen postoperativ nur bei einer geringen Anzahl von
Patienten zurlick. Dieses Ergebnis stimmt mit den Befunden anderer Untersuchungen
Uberein [178, 179]. Durch eine rasche chirurgische Therapie nach Symptombeginn

kénnten demnach langfristige Folgeerscheinungen vermieden werden.
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Im Rahmen der vorliegenden Arbeit stellen sich 24 Patienten mit Sensibilitatsstdrungen
vor, davon litten 15 Patienten an einer Syringomyelie (zehn CM-I- und finf CM-II
Patienten). Lediglich bei finf von den 24 Patienten konnte ein kompletter Rickgang der
Sensibilitatsstérungen erreicht werden (vier Syrinx-Patienten, ein Patient ohne Syrinx).
Erwahnenswert ist, dass insbesondere Erwachsene CM-I-Patienten unter Sensibilitats-
stérungen, wie Hypasthesien, Dysasthesien und Kribbelparasthesien litten (siehe Tabelle
33, 34).

Tabelle 33 Praoperative Hypasthesien. Von insgesamt 18 CM-I-Patienten
klagten zwolf erwachsene CM-I-Patienten Uiber Hypdsthesien (67 %)

Alter
Kind n=15 Erwachs. n=21 Gesamt
Typ CM-I n=18 1 12 13
CM-Il n=18 0 2 2
Gesamt 1 14 15

Tabelle 34 Praoperative Dysasthesien. Dysasthesien finden sich unter den
18 CM I-Patienten ausschlieBlich bei acht Erwachsenen (44 %).

Alter
Kind n=15 Erwachs. n=21 Gesamt
Typ CM-I n=18 0 8 8
CM-Il n=18 2 0 2
Gesamt 2 8 10

Auch die Schwindelsymptomatik konnte durch eine Operation verringert werden.
Préoperativ waren elf (31 %) Patienten betroffen, nach der Operation reduzierte sich diese
Zahl um 64 %. In einer Studie von Dones et al. [180] finden sich mit einem Rlckgang des
Schwindels in 50 % der Félle vergleichbare Ergebnisse.

Eine Zunahme der Beschwerden zeigte sich postoperativ nur in vereinzelten Fallen. So
traten nach der Operation haufiger Dysdiadochokinesen (zwei Félle) sowie Hyperreflexien
und erektile Dysfunktionen (jeweils ein Fall) auf. Diese Symptomatiken traten zwar erst
postoperativ in Erscheinung, jedoch ist nicht auszuschlieBen, dass diese bereits

praoperativ vorhanden waren.
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Die folgende Tabelle 35 stellt die haufigsten Symptombilder der beiden CM-Formen (CM-I

und CM-11) in der vorliegenden Patientenpopulation gegenuber.

Tabelle 35: Die haufigsten praoperativen Symptome bei CM-I- und CM-II-Patienten mit der postoperativen prozentualen
Verbesserung der einzelnen Symptome. *) Keine p-Wert-Bestimmung méglich

Symptom CM-I n=18 post-OP % Chi Quadratn. | CM-ll n=18 | post-OP % Chi Quadrat n.
Verbesserung McNemar Verbesserung McNemar

Kopfschmerzen 12 83 % p=0,006 14 86 % p=0,001
Extremitatenschm. 8 38 % p=0,375 3 67 % p=0,500
Nackenschmerzen 8 63 % p=0,125 5 60 % p=0,250
Schulterschmerzen 7 57 % p=0,219 1 0% p=1,000
Gangataxie 10 50 % p=0,125 5 40 % p=0,500
Paresen 4 50% p=0,625 8 13% p=1,000
Feinmotorikstérungen 4 25 % p=1,000 5 40 % p=0,625
Schluckbeschwerden 2 100 % *) 3 33 % p=1,000
Hypasthesien 13 23 % p=0,453 2 0 % p=1,000
Kribbelpardsthesien 9 0% p=1,000 5 40 % p=0,625
Dysdsthesien 8 38 % p=0,250 2 0 % p=1,000
Schwindel 7 71 % p=0,250 4 50 % p=0,500
Ubelkeit 3 33 % p=1,000 6 50 % p=0,250
Erbrechen 1 0% p=1,000 6 67 % p=0,125
Stauungspapille 1 0% p=1,000 2 100 % *)
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5.3 Auftreten einer Syringomyelie

In der Fachliteratur finden sich zahlreiche Belege daflrr, dass eine Dekompression nach
Gardner bei der Behandlung einer CM-assoziierten Syringomyelie die Syrinx am
erfolgreichsten verkleinert [33, 61, 148, 181-185]. Durch die langsame Ausbreitung der
Syrinx kommt es zu einer dauerhaften Rlickenmarksschadigung mit einem
entsprechenden sensomotorischen Defizit.

Nach den vorliegenden Ergebnissen litten Syringomyelie-Patienten hé&ufiger unter
motorischen Defiziten wie Gangataxien (38 %), Paresen (38 %), Feinmotorikstérungen
(33 %) und Hyperreflexien (19 %). Auch Sensibilitatsstérungen, wie Hypasthesien (52 %),
Kribbelparasthesien (48 %) und Dyséasthesien (33 %), fanden sich in dieser

Patientenpopulation haufiger.

Die Syringomyelie ist hdufig mit der Skoliose vergesellschaftet — dies ist insbesondere in
der Kindheit der Fall. Als Ursache kommt eine Kompression der im lateralen Horn
liegenden Schaltzellen des spinalen Reflexbogens in Frage. Auch in dem vorliegenden
Patientenkollektiv fanden sich zw@lf Skoliose-Patienten, davon waren zehn von einer
Syringomyelie betroffen. Laut Literaturangaben ist es mdglich, ein Fortschreiten der
Skoliose zu verhindern und die mit der Syringomyelie verbundene Symptomatik zu
verbessern [186-189]. Eine Dekompression der Fossa posterior nach Gardner scheint
dabei effektiver zu sein als ein Shunting der Syrinx [168, 184, 188]. Bei bis zu zwei Drittel
der Patienten mit Syringomyelie und Skoliose ist eine Verkleinerung des Cobb-Winkels
(Abweichungen der Wirbelsaule in der Frontalebene zur Skoliose-Klassifikation) méglich
[141]. In den meisten Fallen bleibt die Syrinx nach einer Dekompression nach Gardner
unverandert oder sie verkleinert sich [179]. Bei den 21 Syrinx-Patienten der vorliegenden
Untersuchung wurde bei 13 (62 %) Patienten eine postoperative Verkleinerung der Syrinx
evaluiert, bei sieben (33 %) Patienten blieb die GréBe der Syrinx postoperativ stabil und
ein (5 %) Patient hatte eine gréBere Syrinx.

Nach Literaturdaten profitieren Patienten mit einer symptomatischen Syrinx Uber-
proportional von einer Operation [96, 190, 191]. Diese gute Ansprechbarkeit spiegelt sich
auch in den vorliegenden Daten wider. Kopfschmerzen reduzierten sich postoperativ bei
den Syrinx-Patienten signifikant um 88 %, Nackenschmerzen um 71 %, Extremitaten-
schmerzen um 44 %, Gangataxien um 38 %, Paresen um 38 % und Hypasthesien um

27 %.
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5.4 Chirurgische Technik

Zur Behandlung von CM-I existieren zahlreiche chirurgische Konzepte. Im Allgemeinen
herrscht in der Literatur Konsens darlber, dass eine Dekompression der Fossa posterior
durchgefihrt werden sollte, um die Liquorzirkulation in den basalen Zisternen
wiederherzustellen und somit eine Entlastung der neuralen Strukturen am kranio-
zervikalen Ubergang zu erreichen [49, 53, 97, 192, 193].

Ein Tonsillentiefstand verschlieBt die subarachnoidalen Rdume auf der Hohe des Foramen
magnum und beeinflusst die Liquorzirkulation sowohl in das kraniale als auch in das
spinale Kompartiment. Viele Autoren halten die Verédnderungen des Liquordrucks in dieser
Region fur die Ursache einer Syringomyelie [61, 63, 97, 193, 194].

Im Falle einer CM-II sollte laut Stevenson [195] eine Dekompression des Foramen
magnum eher zurlckhaltend erfolgen, da das Foramen magnum bei CM-II-Patienten
haufig vergréBert ist und somit nur selten fur eine Hirnstammkompression verantwortlich
ist. Vielmehr kommt es bei der CM-Il zu einer Einengung des Zervikalkanals. Daher
entlastet eine Dekompression des Zervikalkanals durch Laminektomie der Wirbelb6gen

die hernierten Kleinhirnanteile.

Zum gegenwartigen Zeitpunkt spielen laut Literaturangaben folgende Operations-
moglichkeiten bei CM eine Rolle. Gegebenenfalls kénnen die Methoden miteinander

kombiniert werden:

1. Dekompression der Fossa posterior nach Gardner

2. C1 oder C2 Laminektomie

3. Lyse von arachnoidalen Verwachsungen

4. Syringo-subarachnoidaler Shunt bei Vorliegen einer Syrinx
5. Tonsillare Resektion oder Koagulation

6. Duraerweiterungsplastik
Die Dekompression der Fossa posterior nach Gardner und die zervikale Laminektomie

bilden die grundlegende Therapie einer CM. Diese Therapie kann aber durch

verschiedene Methoden im Anschluss an die knécherne Dekompression erganzt werden.
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In der Fachwelt ist die Koagulation [196] oder Resektion [197, 198] der Kleinhirntonsillen
umstritten. Guyotat et al.[183] zeigten, dass eine zuséatzliche Resektion der Tonsillen des
Kleinhirns zu besseren Ergebnissen im Hinblick auf das Outcome und die Verkleinerung
der Syrinx bei CM-| Patienten mit einer assoziierten Syringomyelie flihrt. Dones et al. [180]
lehnten diese Vorgehensweise ab, da eine Resektion zu ernsthaften narbigen
Verwachsungen und Verklebungen fuhren kann.

Der abschlieBende Verschluss der Dura mater nach der Operation ist ein weiteres
Diskussionsthema in der Fachwelt. Wahrend manche Operateure die Dura offen lassen
[66, 67], verwenden andere ein autologes Transplantat aus der Facia lata oder dem
Pericranium [68, 69]. Haufig wird allerdings auch eine kunstliche Duraerweiterungsplastik
(Polytetrafluorethylen) dicht mit fortlaufender Naht eingenaht [70, 71]. Der Sinn einer
Duraerweiterungsplastik ist eine VergréBerung des intraduralen Raumes. Uber eine
Ausdehnung der Cistera magna wird der Liquorfluss zwischen intrakraniellem Raum und
spinalem Subarachnoidalraum verbessert [166, 184, 185]. Andere Autoren bevorzugen
dagegen die alleinige kndcherne Dekompression ohne Offnung der Dura [33, 72].

Darlber hinaus empfehlen manche Operateure die ausschlieBliche Einlage eines syringo-
subarachnoidalen Shunts bei Patienten mit einer ausgedehnten CM-I-assoziierten
Syringomyelie. Laut ihren Ergebnissen ist diese Methode der Dekompression des
Foramen magnum hinsichtlich der Schnelligkeit der Verkleinerung der Syrinx und dem
Outcome Uberlegen. Die Methode des syringo-subarachnoidalen Shuntings wurde
ausfuhrlich in der japanischen Literatur beschrieben [154, 189, 199-201]. Andere Autoren
praferieren syringo-peritoneale oder -pleurale Shunts, da bei ihnen ein hdherer
Differentialdruck im Vergleich zum Subarachnoidalraum besteht [155]. Klekamp et al. [184]
lehnen die Platzierung eines syringo-subarachnoidalen Shunts als Primartherapie ab.
Zwar konnten sie in ihrer Studie nach Syrinxdrainage bei den Patienten eine rasche
Besserung der Schmerzsymptomatik, der Sensibilitdtsstérungen und der motorischen
Beschwerden verzeichnen, allerdings hielt dieser Zustand nur ein Jahr lang an. Nur bei
21 % der Patienten erzielten sie langerfristig eine Verbesserung der Symptomatik.

In einer Studie von Park et al. [202] wurden 68 padiatrische CM-I-Patienten mit einer
Dekompression der Fossa posterior nach Gardner, einer C1-Laminektomie und einer
Duraplastik therapiert. Bei 40 Patienten wurde zusatzlich eine Resektion der
Kleinhirntonsillen durchgefuhrt. Von 40 Patienten mit Syringomyelie erhielten 32 Patienten
einen syringo-subarachnoidalen Shunt. Im postoperativen Verlauf berichteten alle

Patienten Uber eine Verbesserung der Symptome.
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In den MRT-Kontrollen zeigte sich in 80 % der Falle postoperativ eine Verkleinerung der
Syrinx. Tubbs et al. [179] behandelten 130 péadiatrische CM-I-Patienten mit einer
Dekompression der Fossa posterior und einer C1 Laminektomie (ein Patient mit einer
zusatzlichen C2 Laminektomie). Bei 26 Patienten wurde zuséatzlich ein syringo-
subarachnoidaler Shunt eingesetzt. 75 Patienten zeigten eine Syringomyelie und bei 22
Patienten wurden die Kleinhirntonsillen unilateral koaguliert. Postoperativ entwickelte sich
bei zwei Patienten ein akuter Hydrozephalus. Bei einem Patienten traten lebens-
geféhrliche Symptome einer akuten Hirnstammkompression auf. Eine Verbesserung der
Symptomatik wurde bei insgesamt 83 % der Patienten festgestellt.

Dyste und Menezes [38] therapierten elf padiatrische Patienten mit einer Dekompression
der Fossa posterior, einer Duraplastik sowie einem syringo-subarachnoidalen Shunt. Bei
87 % der Patienten verbesserte sich der Allgemeinzustand signifikant. MRT-
Untersuchungen im Follow-up zeigten einen Kollaps der Syrinx. Komplikationen oder
Todesféalle traten nicht auf.

Alle oben erwahnten Studien wéhlten den gleichen chirurgischen Ansatz, bestehend aus
einer Kraniektomie, Laminektomie, Offnung der Dura und verschiedenen intraduralen
Eingriffen. Durch die enorme Vielzahl der verschiedenen zur Verfligung stehenden
chirurgischen Techniken sind die Ergebnisse der Studien nur bedingt vergleichbar und
eine eindeutige Auswertung der Ergebnisse schwierig. Deutlich wird auch an den Studien,
dass es aktuell keine allgemein anerkannte chirurgische Strategie zur Behandlung von CM
gibt.

Neben dem oben beschriebenen Vorgehen ist auch eine weniger invasive chirurgische
Verfahrensweise mdglich. Eine Dekompression nach Gardner und C1—-C2 Laminektomie
mit der Entfernung der &uBersten Schicht der Dura wurde 1993 zum ersten Mal von Isu et
al. [72] als alleinige Therapie fir eine CM-l-assoziierte Syringomyelie beschrieben. Mit
dieser Strategie konnten die Autoren bei sechs von sieben Patienten eine Verbesserung
der Symptome erzielen. In den MRT-Follow-up Aufnahmen zeigte sich eine Verkleinerung
der Syrinx bei finf von sieben Patienten. Im weiteren Verlauf war auch bei den beiden
Ubrigen Patienten eine ahnliche positive Veranderung der Syrinx zu beobachten.

Zerah et al. [188] fuhrte an 79 Kindern eine knécherne Dekompression des Foramen
magnum und eine Offnung der Dura durch. Die Autoren verzichteten jedoch auf intradurale
Eingriffe. Durch die Behandlung erzielten sie bei 95 % der Kinder eine Verbesserung oder

Stabilisierung der neurologischen Symptomatik.
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Auch Genitori et al. [33] behandelten 26 padiatrische Patienten mit symptomatischer CM-I,
von denen zehn eine Syringomyelie aufwiesen. Alle Patienten wurden ausschlieBlich mit
einer knéchernen Dekompression therapiert, eine Offnung der Dura fand nicht statt. Bei
fast allen Kindern verbesserte sich die Symptomatik oder verschwand vollstandig
(97,2 %), die Syrinx I6ste sich in 80 % der Falle auf.

Die Daten dieser Studien unterstitzen die Hypothese, dass eine einfache Dekompression
nach Gardner mit Laminektomie ohne intradurale Eingriffe zu ahnlichen Ergebnissen fuhrt

wie aggressivere operative MaBnahmen [59, 62, 179, 202].

Von den im Rahmen dieser Arbeit behandelten 36 CM-Patienten wurden alle 18 CM-I-
Patienten mittels Dekompression nach Gardner und einer C1-C2-Laminektomie therapiert.
Bei allen Patienten wurde die Dura er6ffnet und eine klnstliche Duraplastik aus
Polytetrafluorethylen eingebracht. Bei zwélf (33 %) Patienten wurde eine
Tonsillenschrumpfung durchgefihrt und bei 13 (36 %) wurde die Arachnoidea prapariert.
Mit 62 % ist die Erfolgsrate im Vergleich zu Literaturdaten bezlglich des Anteils der
Patienten mit einer verkleinerten Syrinx geringer. Jedoch kam es bei 73 % der betroffenen
Patienten unabhangig von einer reduzierten SyrinxgréBe zu einer Verbesserung oder

kompletten Auflésung der klinischen Symptomatik.

In der vorliegenden Studie konnte der Anteil der CM-I-Patienten, die unter Kopfschmerzen
litten, signifikant reduziert werden. Auch Symptome wie Nackenschmerzen,
Schulterschmerzen, Extremitdtenschmerzen, Schwindel, Schluckbeschwerden und
Gangataxie traten seltener auf. Bei Patienten mit einer unverdnderten oder
verschlechterten Symptomatik kann ein zweiter chirurgischer Eingriff erwogen werden, da
das langfristige Ergebnis einerseits durch die technische Durchfiihrung, andererseits aber

durch einen rasch einsetzenden Knochenwiederaufbau beeinflusst werden kann [59].

Bei der strategischen Planung einer operativen CM-Therapie stellt sich die Frage, ob eine
Offnung der Dura notwendig ist. Einige Autoren halten eine Offnung der Dura fiir zwingend
erforderlich [179], da sie fur das Erkennen und Behandeln intraduraler Anomalien
unverzichtbar ist. Laut einer Studie von Klekamp et al. [203] finden sich bei 88 % der CM-
Patienten arachnoidale Veranderungen, die zu Einschrdnkungen des Liquorflusses flhren
kénnen. Eine einfache kndcherne Dekompression ohne Offnung der Dura besitzt die

Vorteile einer schnelleren Erholungszeit und einer kirzeren Hospitalisierung [33].
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Bei der Operationsplanung sollten auch immer vermeidbare Risiken, wie UberméaBige
vendse Blutungen bei der Offnung der Dura [204], Pseudomeningozelen [188, 205],
Liguoransammlungen im operativen Wundbereich [64, 188], aseptische Meningitiden
[188], Verletzung des Rickenmarks durch Einsetzen eines Shunts in die Syrinx [72, 199],
spatere arachnoidale Adhéasionen [8, 181, 206] und Hydrozephalus [188] berlcksichtigt
werden und gegenulber eventuellen Vorteilen abgewogen werden.

Die Indikation zur Dekompression nach Gardner fir Patienten mit einer CM-Il wird
kontrovers diskutiert, da bereits mit einer suffizienten Hydrozephalus-Ableitung eine
weitgehende Symptomfreiheit erzielt werden kann. 20-33 % der CM-II-Patienten
entwickeln jedoch eine klinische Symptomatik auf dem Boden einer Hirnstamm-

kompression, obwohl der Hydrozephalus erfolgreich behandelt wurde [81].

Die 18 (50 %) CM-Il Patienten der vorliegenden Studie entwickelten bei bestehendem
Hydrozephalus und VPS langfristig neurologische Ausfélle im Rahmen einer
Hirnstammkompression. Trotz VPS-Anlage zeigten die Patienten Hirnstammzeichen wie
Kopfschmerzen (78 %), Ubelkeit (33 %), Erbrechen (33 %), Schwindel (22 %), Paresen
(44 %), Kribbelparasthesien (28 %) sowie Feinmotorikstérungen (28 %). Bei
persistierenden neurologischen Beschwerden wurde eine Dekompression nach Gardner
durchgefihrt.

In der CM-II-Gruppe zeigt sich postoperativ eine signifikante Verbesserung der
Kopfschmerzsymptomatik und ein klinisch relevanter Rickgang der Nackenschmerzen,
Extremitdétenschmerzen, Gangataxien, Paresen, Schwindelerscheinungen sowie
Beschwerden (iber Ubelkeit und Erbrechen. Auch in der Literatur wird mit einer
Dekompression nach Gardner bei CM-II-Patienten eine Symptomverbesserung von 79—
100 % erzielt [93, 207].

78



5.5 Outcome und Therapie

Fruher wurde eine Dekompressionsoperation bei einer CM als gefahrlich eingestuft und
war mit einer signifikanten Mortalitdt behaftet [10, 197]. Heute stellt die Dekompression
nach Gardner eine Operation mit einem vergleichbar geringen Risiko dar [62, 66, 152,
177, 178]. Bei den 36 Patienten der vorliegenden Studie kam es zu keinem Todesfall.
Auch Komplikationen wie eine respiratorische Dysfunktion oder eine schwerwiegende
postoperative Infektion traten nicht auf.

Die vorliegenden Daten zeigen, dass mit einer chirurgischen Behandlung die Symptomatik
bei der Uberwiegenden Mehrheit der CM-Patienten verbessert werden kann. Allerdings
wurde bei zwei (5 %) Patienten eine Zunahme der Beschwerden beobachtet. Bei diesen
Fallen handelte es sich um zwei maéannliche erwachsene CM-I-Patienten mit einer
assoziierten Syringomyelie, die postoperativ Gber eine Verschlechterung der
Sensibilitatsstérungen klagten. Allerdings fallt auf, dass bei beiden Patienten die
Symptome bei der Vorstellung bereits Uber einen langen Zeitraum prasent waren. Die
beiden Patienten wurden erst zwélIf bzw. sechs Jahre nach dem Einsetzen der Symptome
behandelt (Mittelwert im Patientenkollektiv der 36 Patienten 2,9 = 1 Jahre).
Mdoglicherweise hatten durch ein schnelleres chirurgisches Eingreifen diese
Folgeerscheinungen vermieden werden kdnnen.

Literaturdaten belegen, dass eine klinische Verbesserung bei Kindern leichter als bei
Erwachsenen erzielt werden kann. Das Outcome bei Kindern verbessert sich bei bis zu
80 % der Patienten. Dyste [38] betont die Relevanz der Symptomdauer: Je langer die
Krankengeschichte, umso schlechter ist die Prognose. Ein Kind mit symptomatischer CM
sollte unverziglich operiert werden, um das Outcome zu verbessern. In der vorliegenden
Datenanalyse wurden ein signifikanter Rlickgang der Kopfschmerzsymptomatik sowie eine
Besserung der sensomotorischen Beschwerden in der Gruppe der Kinder/Jugendlichen
detektiert. Bei den Erwachsenen zeigte sich eine signifikante Besserung von Kopf- und
Nackenschmerzsymptomatiken. Bezlglich der Gangataxien wurden ebenfalls sehr gute

Ergebnisse erzielt.
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6 Zusammenfassung

In der vorliegenden retrospektiven Studie wurden 36 symptomatische Chiari-Malformation-
(CM)-Patienten mit einer Dekompression nach Gardner behandelt. Jeweils 18 Patienten
waren von einer CM-1 und CM-II betroffen. Falle von CM-IIl und CM-IV traten nicht auf.
Nach dem operativen Eingriff nahm der Anteil der Patienten mit Kopfschmerzen und
Gangataxien signifikant ab. Nackenschmerzen, Schulterschmerzen, Paresen und
Schwindelsymptome konnten in einem klinisch relevanten AusmaB reduziert werden.

Bei zwei Patienten kam es postoperativ vor dem Hintergrund eines langjahrigen
Beschwerdebildes zu einer Symptomverschlechterung.

Eine Dekompression der hinteren Schadelgrube nach Gardner ist bei CM-I-Patienten die
Methode der Wahl. Die Methode beinhaltet eine kleine Kraniektomie, eine Laminektomie
des C1-C2 Bogens sowie die Wiederherstellung einer normalen Liquorzirkulation durch
Préaparation der Arachnoidea mit eventueller Tonsillenschrumpfung und einer
Duraerweiterungsplastik. Bei der CM-Il kommt es zu einer Einengung des Zervikalkanals.
Da das Foramen magnum bei CM-1l Patienten haufig gréBer als normal ausfallt, sollte eine
Dekompression nach Gardner eher zuriickhaltend in Erwdgung gezogen werden. Eine
Dekompression des Zervikalkanals durch eine Laminektomie der Wirbelbdgen entlastet
die hernierten Kleinhirnanteile. Von einer Drainage einer Syrinx sollte abgeraten werden,
da diese Behandlung langfristig eher zu Nachteilen flihrt. In der Literatur existieren
ausreichende Belege daflir, dass eine Dekompression nach Gardner bei einer CM-
assoziierten Syringomyelie zu einer Verkleinerung der Syrinx fuhrt. Bei den 21 Syrinx-
Patienten der vorliegenden Studie wurde bei 13 (62 %) Patienten eine postoperative
Verkleinerung der Syrinx evaluiert, bei sieben (33 %) Patienten blieb die Syrinxgré6Be
postoperativ stabil und ein (5 %) Patient hatte eine gréBere Syrinx.

Die Literaturanalyse und die eigenen Verlaufsbeobachtungen zeigen, dass beim Auftreten
neurologischer Symptome bei einer CM eine zeitnahe operative Versorgung indiziert ist,
sofern ein Begleithydrozephalus therapiert wurde. Im klinischen Alltag bleibt die CM eine
Raritat, fur die zahlreiche chirurgische Behandlungskonzepte existieren. Die Evaluation
dieser Methoden steht weitgehend noch aus. Fir die Zukunft ist die Entwicklung
standardisierter Behandlungsrichtlinien basierend auf randomisierten kontrollierten

Studien winschenswert, um den bestmoglichen Therapieerfolg zu gewéhrleisten.
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8 Anhang

8.1 Fragebogen

MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen (Muster)

Bogen Nr. X

1. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen
2. Gardner-Dekompression

3. Aufrichtungsoperation

4. KlumpfuBdeformitat

5. Rollstuhl

6. Kopfschmerzen

7. Ubelkeit

8. Erbrechen

9. Schwindel

10. Harninkontinenz

11. Darminkontinenz

12. Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe
13. Kontrakturen/ Kontraktur-OP
14. sensibel

15. motorisch

16. Feinmotorik

17. Gangbild

18. Schluckstdrung

Sonstiges/ Notizen:
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 1

1. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: kein Ventil, 1 OP, Karpaltunnel-OP, Aneurisma-OP
2. Gardner-Dekompression: fand statt

3. Aufrichtungsoperation: Skoliose dezent, klinisch unauffallig

4. KlumpfuBdeformitat: -

5. Rollstuhl: -

6. Kopfschmerzen: vor der OP Kopfschmerzen, nach der OP Spannungskopfschmerzen; vor der OP bei
Husten intensive Schmerzen

7. Ubelkeit: vor OP vorhanden, nach der OP verschwunden
8. Erbrechen: -

9. Schwindel: durch Husten induzierte Synkope

10. Harninkontinenz: -

11. Darminkontinenz: -

12. Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: -

13. Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -

14. sensibel: links Schema- Taubheitsgefiihl in den Fingerspitzen, Brennen links VA
Hypésthésie links, Kribbelparasthesien in den Armen und Beinen

15. motorisch: Babinski positiv beidseitig
16. Feinmotorik: Hemden zukndpfen fallt schwierig, Stérung aufgrund von Sensibilitatsverlust
17. Gangbild: normal, vor der OP diskrete Ataxie

18. Schluckstérung

Sonstiges/ Notizen: LSB (Linksschenkelblock), Babinski positiv beidseitig, Kloni nicht vorhanden, Chiari I
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 2

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: Shunt (CODMAN-HAKIM Prézisions-Ventil + Shuntass),

SS Lehsell-Drainage

. Gardner-Dekompression: fand statt

. Aufrichtungsoperation: - Skoliose

. KlumpfuBdeformitat: vorhanden, Schienen, Sehnenverldngerung
. Rollstuhl: vorhanden

. Kopfschmerzen: vor und nach der OP stressbedingte Kopfschmerzen, Riickenschmerzen vor der OP,

nach der OP keine

. Ubelkeit: -
. Erbrechen: -

. Schwindel: -

Harninkontinenz: vorhanden, Katheter 5-6 mal taglich
Darminkontinenz: vorhanden, manuelle Entleerung

Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: rechter und linker Arm Spastik
Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -

sensibel: nach der OP Schmerzen im Finger- OA

motorisch: -

Feinmotorik: Stérungen seit Beschwerdebeginn, seit der OP Besserung
Gangbild: nicht beurteilbar (Rollstuhl)

Schluckstérung: -

Sonstiges/ Notizen: Spina bifida OP nach der Geburt, Chiari Diagnose im Jahr 2003
Konzentrationsschwéche seit Arbeitsbeginn,

Querschnittssymptomatik

Linke Seite schlechter: Dysdiadochokinese
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 3

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: kein VPS, eine OP

Gardner-Dekompression: fand statt

Aufrichtungsoperation: Skoliose, Physiotherapie nach der OP

. KlumpfuBdeformitéat: -

Rollstuhl: -

Kopfschmerzen: vor der OP Kopfschmerz, nach der OP taglich, jedoch diskret verbessert
Schmerzen im rechten Arm sind nach der OP verschwunden

Ubelkeit: -
Erbrechen: -
. Schwindel: -
Harninkontinenz: -
Darminkontinenz: -
Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: -
Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -
sensibel: nach der Arbeit Schmerzen im rechten Arm, stehend, springend, nach der OP Besserung
der Schmerzen, nach der OP Taubheitsgefiihl vorhanden (Hypéasthesie)

motorisch: Babinski positiv links
Feinmotorik: vor der OP Stérungen, nach der OP auch, jedoch gebessert
Gangbild: o0.B.
Schluckstérung: -

Vordere Extremitaten deutlich lebhafter als obere Extremitaten
Verbreitete Reflexzone
Hypésthesien rechter Vorderarm und Hand
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 4

1. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: Ableitung Shunt, Gardner OP
2. Gardner-Dekompression: fand statt + Stabilisierungsoperation nach basilarer Impression
3. Aufrichtungsoperation: keine Skoliose, Bandscheibenvorfall

4. KlumpfuBdeformitat: -

5. Rollstuhl: -

6. Kopfschmerzen: vor der OP keine, nach der OP vorhanden

7. Ubelkeit: -

8. Erbrechen: -

9. Schwindel: vor der OP, auBerdem Niesattacken

10. Harninkontinenz: -

11. Darminkontinenz: -

12. Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: -

13. Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -

14. sensibel: Hyperasthesien, Kribbelparasthesien seit der OP
15. motorisch

16. Feinmotorik: Schwachegefihl in den Handen

17. Gangbild: Gangunsicherheit (Ataxie)

18. Schluckstérung: -

Sonstiges/ Notizen: Babinski positiv, Einnahme von Ibuprofen gegen Schmerzen, ausgedehnte Kloni ->
Erschépfungsgefihl, C4- Symptomatik, Hypésthesie C8 rechts, Dysdiadochokinese links
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 5

1. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: kein VPS/ Ventil

2. Gardner-Dekompression: fand statt

3. Aufrichtungsoperation: -, Skoliose

4. KlumpfuBdeformitat: -

5. Rollstuhl: -

6. Kopfschmerzen: vor der OP Kopfschmerzen, nach der OP nur 2 Wochen lang
7. Ubelkeit: -

8. Erbrechen: -

9. Schwindel: vor der OP starker als danach, vor allem in der Badewanne
10. Harninkontinenz: -

11. Darminkontinenz: -

12. Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: -

13. Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -

14. sensibel: vor der OP keine Missempfindungen, nach der OP nachts Kribbeln im Ellenbogen zu
versplren

15. motorisch: sportlich
16. Feinmotorik: unauffallig
17. Gangbild: 0.B.

18. Schluckstérung: -

Sonstiges/ Notizen: Zufallsdiagnose im Jahr 2004 durch MRT bei Meningitisverdacht
Babinski links positiv

Kloni links ausgepragt

(Haarausfall)
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 6

1. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: zuerst Shunt in Syrinx abgelehnt (Punktion), vor 2,5 Jahren Gardner OP
2. Gardner-Dekompression: fand statt

3. Aufrichtungsoperation: -, leichte Skoliose

4. KlumpfuBdeformitat: -

5. Rollstuhl: -

6. Kopfschmerzen: 4-wdchige Kopfschmerzen nach der OP
7. Ubelkeit: -

8. Erbrechen: -

9. Schwindel: -

10. Harninkontinenz: -

11. Darminkontinenz: -

12. Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: -

13. Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -

14. sensibel: vor der OP Brennen im rechten Arm, Hand einmalig eingeschlafen, rechts Temperatur-
missempfinden, nach der OP gleiche Beschwerden bei kleinerer Syringomyelie

15. motorisch: sportlich
16. Feinmotorik: unproblematisch
17. Gangbild: 0.B.

18. Schluckstérung: -

Sonstiges/ Notizen: vor 20 Jahren im Alter von 18 Jahren Stromschlag am Hals, vor 3,5 Jahren ist der Arm
tagsuber eingeschlafen

Babinski positiv

Gesteigerte Kloni mir Erschlaffung

Hyperreflexie, auBer im rechten Arm, verbreitete Reflexzonen, Taubheitsgefihl im rechten Arm +
Koérperflache auB3en, rechte Schulter + Oberarm
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 7

1. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: -

2. Gardner-Dekompression: -

3. Aufrichtungsoperation: Skoliose bekannt, vor 3 Jahren Wirbelbruch LVK 1 nach Sturz

4. KlumpfuBdeformitat: -

5. Rollstuhl: -

6. Kopfschmerzen: phasenweise

7. Ubelkeit: -

8. Erbrechen: -

9. Schwindel: im Dunkeln

10. Harninkontinenz: -

11. Darminkontinenz: Obstipation (nahrungsbedingt)

12. Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: -

13. Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -

14. sensibel: linke Hand flhlt sich kélter an, Taubheitsgefiihl an beiden Handen und am Rumpf
15. motorisch: Laufen mit Stock seit Wirbelbruch

16. Feinmotorik: Beschwerden seit 15 Jahren progredient, kann Schuhe binden ohne Hilfe
17. Gangbild: unsicher, kleine Schritte (Ataxie)

18. Schluckstérung: seit 1952 Schluckbeschwerden, Magensonde

Sonstiges/ Notizen: seit 15 Jahren progrediente Sprachstérung, heisere raue Stimme
Babinski stark positiv

Starke Kloni mit Erschdpfung

Hyperreflexie
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 8

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: Shunt nach der Geburt, nach 8 Tagen Revision, CODMAN HAKIM, nicht

verschlieBbares Ventil

. Gardner-Dekompression: fand statt im Mai 2006

Aufrichtungsoperation: -

Klumpfussdeformitat: Knick-Senk-FuB3

Rollstuhl: seit Februar 2008 (Behandlungsfehler)
Kopfschmerzen: vor der OP Migrane, nach der OP keine
Ubelkeit: vor der OP vorhanden, nach der OP keine

Erbrechen: vor der OP vorhanden, nach der OP keine

. Schwindel: vor der OP Synkope, nach der OP erhdhter Hirndruck

Harninkontinenz: vor der OP keine

Darminkontinenz: vor der OP keine

Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: Spastik der oberen Extremitaten beidseitig
Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -

sensibel: vor und nach der OP reduziertes Schmerzempfinden, Dysé&sthesie

motorisch: vor der OP Fahrradfahren, nach der OP nicht mehr méglich, da Muskelschwéache
Feinmotorik: vor der OP Feinmotorikstérung, nach der OP Besserung

Gangbild: vor der OP Ataxie, nach der OP Besserung

Schluckstérung: -

Sonstiges/ Notizen: langsamen Essen und Trinken, erst mit 2 Jahren Aufnahme der festen Nahrung mdglich,
Laufen erst mit 4 Jahren erlernt
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 9

8.

9.

10

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: kein VPS, eine OP im Jahr 2006

. Gardner-Dekompression: fand statt

. Aufrichtungsoperation: Skoliose dezent

. KlumpfuBdeformitéat: -

. Rollstuhl: -

. Kopfschmerzen: vor der OP Kopfschmerzen, nach der OP selten; Riickenschmerz

. Ubelkeit: -

Erbrechen: -

Schwindel: -

. Harninkontinenz: -

Darminkontinenz: -

Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: (Verspannungen seit 1 Jahr)

Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -

sensibel: vor der OP Schmerzen und Taubheitsgefihl vor 20 Jahren, brennender Schmerz vor 4 Jahren,
Bein viel starker als der Arm, nach der OP keine Schmerzen, Taubheit ist schlimmer,
Temperaturdifferenzen splrbar.

motorisch: vor der OP Kribbelparasthesien rechts im Arm und Bein, nach der OP besser

Feinmotorik: 0.B.

Gangbild: Gleichgewichtsprobleme seit 1 Jahr progredient

Schluckstérung: -

Sonstiges/ Notizen: Impotenz bereits vor der OP vorhanden, nach der OP schlimmer

Hat das Geflhl, dass sich alles nach der OP verschlechtert hat, vor allem die Gleichgewichtsstérung

Hyperreflexie links mehr als rechts
Babinski positiv
Keine Kiloni, linke Schulter, Arm und Finger mehr Empfinden als rechts
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 10

1. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: Shunt

2. Gardner-Dekompression: -

3. Aufrichtungsoperation: -

4. KlumpfuBdeformitat: vorhanden, mit 6 und 10 Jahren
5. Rollstuhl: -

6. Kopfschmerzen: -

7. Ubelkeit: -

8. Erbrechen: -

9. Schwindel: -

10. Harninkontinenz: Katheter (5-6 mal am Tag)

11. Darminkontinenz: Durchfall, seltene Loperamid Einnahme
12. Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: -

13. Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -

14. sensibel: keine Taubheit, seltenes Kribbeln im linken Arm, keine Schmerzen oder
Temperaturmissempfindung

15. motorisch: -
16. Feinmotorik: Stérungen seit Jahren
17. Gangbild: unsicher, Ataxie

18. Schluckstérung: -

Sonstiges/ Notizen: Babinski positiv
keine Kloni
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 11

1. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: keine Ableitung, OP im Jahr 2005, Diagnose vor der OP

2. Gardner-Dekompression: fand statt

3. Aufrichtungsoperation: Rickenkrimmung nach vorne lange vorhanden, keine Physiotherapie
4. KlumpfuBdeformitat: -

5. Rollstuhl: -

6. Kopfschmerzen: vor der OP starkes Kopfweh durch Husten, nach der OP keine Schmerzen mehr
7. Ubelkeit: -

8. Erbrechen: -

9. Schwindel: nach der OP Schwindel + Taubheitsgefiihl rechts

10. Harninkontinenz: bekannt, Zusammenhang mit der OP fehlt

11. Darminkontinenz: -

12. Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: Krampfe in der rechten > linken Seiten der Hande, Finger und
im FuB

13. Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -

14. sensibel: rechts Hypésthesie Beinbetont, rechts hdheres Schmerzempfinden Beinbetont,
Kribbelparasthesien rechts

15. motorisch: seit der OP ein Gehstock, kein Autofahren mehr maéglich, diskreter Babinski
16. Feinmotorik: rechts > links Schwierigkeiten
17. Gangbild: 0.B.

18. Schluckstérung: -

Sonstiges/ Notizen: Reflexe in den Armen mittellebhaft (Bizeps)
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 12

1. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: eine OP im August 2007

2. Gardner-Dekompression: fand statt

3. Aufrichtungsoperation: -

4. KlumpfuBdeformitat: -

5. Rollstuhl: -

6. Kopfschmerzen: vor der OP am Hinterkopf und in den Schultern, nach der OP keine Beschwerden mehr

7. Ubelkeit: -

8. Erbrechen: -

9. Schwindel: unsicherer Gang

10. Harninkontinenz: Harnverhalt, Pyelonephritis

11. Darminkontinenz: -

12. Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: Spastik vor 15 Jahren, nach der OP auch, Baclofen 3*10

13. Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -

14. sensibel: vor der OP Hitzeempfindlichkeit, Schulterschmerzen, Finger (3,4,5), Brennen in den
Oberschenkeln beidseitig, Arme schlafen ein. Kribbelparasthesien, hat das Geflihl, dass nach der OP
Die Symptome haufiger auftreten

15. motorisch: -

16. Feinmotorik: progredierende Schwierigkeiten

17. Gangbild: vor der OP unsicheres Gangbild, nach der OP Ataxie, rechtes Bein wird nachgezogen

18. Schluckstérung: -

Sonstiges/ Notizen: Zufallsdiagnose im November 2006 nach einem Bandscheibenvorfall und MRT.
Hat das Gefiihl, dass nach der OP die Symptome haufiger auftreten

Dysdiadochokinese

Schnelle Ermidung
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 13

1. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: eine OP, kein Shunt

2. Gardner-Dekompression: fand statt

3. Aufrichtungsoperation: Physiotherapie, Spezialklinik, diskrete Skoliose

4. KlumpfuBdeformitat: -

5. Rollstuhl: -

6. Kopfschmerzen: vor der OP Kopfschmerzen, nach der OP keine

7. Ubelkeit: -

8. Erbrechen: -

9. Schwindel: -

10. Harninkontinenz: -

11. Darminkontinenz: -

12. Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: -

13. Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -

14. sensibel: keine Verénderung, gute Sensibilitat

15. motorisch: verbreitete Reflexzonen, Babinski positiv, erschépfende Kloni
16. Feinmotorik: vor der OP keine Schwierigkeiten, Dysdiadochokinese rechts
17. Gangbild: sportlich

18. Schluckstérung: -

Sonstiges/ Notizen: -
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 14

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: Ventil bei Hygrom zur Entlastung,

Gardner-Dekompression: fand statt

Aufrichtungsoperation: - diskrete Skoliose

. KlumpfuBdeformitéat: -

Rollstuhl: -

Kopfschmerzen: nach dem Auffahraufprall Kopfschmerzen ab und zu

. Ubelkeit: -

Erbrechen: -

. Schwindel: -

Harninkontinenz: -

Darminkontinenz: -

Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: -
Kontrakturen/ Kontraktur-OP:-

sensibel: Kribbelparéasthesien rechts
motorisch: sportlich, keine Probleme
Feinmotorik: 0.B.

Gangbild: 0.B.

Schluckstérung: -

Sonstiges/ Notizen: Babinski positiv, leichte Kloni
Vergesslichkeit, Verlangsamung
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 15

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: Ventil (PAEDI GAV) MMC-OP

Gardner-Dekompression: fand satt im Jahr 2006

Aufrichtungsoperation: - Krankengymnastik, Motopadie

. KlumpfuBdeformitéat: -

Rollstuhl: -

Kopfschmerzen: sehr leicht, eher keine

. Ubelkeit: -

Erbrechen: (kiirzlich einmalig)

. Schwindel: -

Harninkontinenz: 5 mal am Tag Katheter

Darminkontinenz: Abfiihren mit Microklist am Abend

Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: -

Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -

sensibel: normales Schmerzempfinden, unaufféllig, Hypésthesien beidseitig VS
motorisch: -

Feinmotorik: 0.B.

Gangbild: unaufféllig

Schluckstérung: -

Sonstiges/ Notizen: Babinski negativ beidseitig, keine Kloni
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 16

1. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: Shunt

2. Gardner-Dekompression: fand statt

3. Aufrichtungsoperation: Skoliose OP

4. KlumpfuBdeformitat: vorhanden, mehrere OPs, Achillessehnendehnung

5. Rollstuhl: 1 Jahr nach der Geburt

6. Kopfschmerzen: -

7. Ubelkeit: -

8. Erbrechen: -

9. Schwindel: -

10. Harninkontinenz: seit der Geburt, Katheter, Pampers

11. Darminkontinenz: vorhanden, manuelle Darmentleerung, viele Durchfélle
12. Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: Spastik im rechten Bein, keine Medikamente
13. Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -

14. sensibel: vor der OP Kribbeln, Temperaturmissempfindungen, nach der OP Schwitzen rechts verstarkt,
Kribbeln nach der OP weniger

15. motorisch: -
16. Feinmotorik: Stérungen vor der OP, nach der OP Besserung
17. Gangbild: -

18. Schluckstérung: vor der OP Beschwerden, nach der OP Besserung

Sonstiges/ Notizen: leichte Gedé&chnissstérung, Sprachstérung
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 17

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: VPS nach Hydrocephalus

. Gardner-Dekompression: fand statt

. Aufrichtungsoperation: -

. KlumpfuBdeformitat: vorhanden

. Rollstuhl: Spina bifida nach der Geburt

. Kopfschmerzen: -

. Ubelkeit: vor der OP Engegefiihl am Hals, nach der OP keins mehr
. Erbrechen: nur im ersten Lebensjahr

. Schwindel: nicht vorhanden

Harninkontinenz: vorhanden, Uberlaufblase
Darminkontinenz: vorhanden, manuelle Entleerung morgens und abends

Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: diskrete Spastik im Arm

Kontrakturen/ Kontraktur-OP: leichte Kontraktur rechts, diskrete Kniekontraktur, keine OPs

sensibel: vor der OP Kribbelparésthesien

motorisch: Querschnittssymptomatik ab TH12/ L1

Feinmotorik: Schwierigkeiten beim Zuknépfen der Bluse sowohl vor als auch nach der OP

Gangbild: -

Schluckstérung: vor der OP ausgepréagt, nach der OP dezent

Sonstiges/ Notizen: Diagnose: beim Krafttraining verhoben, danach starke Schmerzen
Zufallsdiagnose durch MRT

Sprachstdérung, Konzentrationsschwéche vor der OP ausgepragt, danach dezent
Dysdiadochokinese

Shunt 40mm
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 18

1. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: keine Shunt, Bandscheiben OP

2. Gardner-Dekompression: fand statt

3. Aufrichtungsoperation: -

4. KlumpfuBdeformitat: -

5. Rollstuhl: -

6. Kopfschmerzen: vor der OP starke Kopfschmerzen, nach der OP nur leichte

7. Ubelkeit: -

8. Erbrechen: -

9. Schwindel: Leidet an KHK, 2-3 mal die Woche Anfélle, nach der OP Verbesserung
10. Harninkontinenz: vor der OP vorhanden, nach der OP Besserung

11. Darminkontinenz: Darmverschluss, Obstipation

12. Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: -

13. Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -

14. sensibel: Kribbelparésthesien

15. motorisch: vor der OP Gangstérungen, nach der OP Besserung, diskreter Babinski Reflex
16. Feinmotorik: kein Feingefiuhl, Stérungen

17. Gangbild: -

18. Schluckstérung: -

Sonstiges/ Notizen: verbreitete Reflexe, Kloni links erschépferisch, Dysdiadochokinese rechts starker als
links
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MMC uns Chiari-Malformationen Untersuchungsbogen

Bogen Nr. 19

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

. VPS/ Ventil/ Anzahl Operationen: Shunt CODMAN-HAKIM

Gardner-Dekompression: fand statt

Aufrichtungsoperation: fand statt, Gibbus entlang, Skoliose

. KlumpfuBdeformitét: war vorhanden, mit 14 Monaten KlumpfuBB-OP

Rollstuhl: vorhanden, seit der Kindheit

Kopfschmerzen: vor der OP wechselhaft, nach der OP keine mehr; Schulterschmerzen seit der OP

. Ubelkeit: vor der OP vorhanden, nach der OP nicht mehr

Erbrechen: vor der OP vorhanden, nach der OP nicht mehr

. Schwindel: -

Harninkontinenz: vorhanden, 6 mal am Tag

Darminkontinenz: vorhanden, digitales Ausrdumen, 1 Klisma am Tag
Spastik/ Medikamente/ Baclofenpumpe: -

Kontrakturen/ Kontraktur-OP: -

sensibel: vor der OP Kribbelparasthesien, nach der OP nicht mehr
motorisch: TH8 Querschnittsgeldhmt

Feinmotorik: i.O.

Gangbild: -

Schluckstérung: -

Sonstiges/ Notizen: Krampfanfélle bei Bewusstsein
Augen: vor der OP kein Schielen, nach der OP Schielen
Dysdiadochokinese
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