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OBRAZ KLINICZNY ZESPOtU DANDY’EGO-WALKERA Z OPISEM
PRZYPADKU W SWIETLE OBECNYCH METOD LECZENIA
WODOGLOWIA

Streszczenie

Zespdél Dandyego-Walkera jest grupa rzadkich wad wrodzonych tylomézgowia powstaly
w okresie embrionalnym. Obejmuje torbielowate poszerzenie komory IV, czesciowg lub catko-
witg agenezje robaka mozdzku i poszerzenie tylnej jamy czaszki z uniesieniem namiotu i zatok
mozgu. Etiologia zespotu nie jest do konca znana, ale powszechne jest wspotwystepowanie wad
narzagdowych oraz zaburzen chromosomalnych. Podstawowymi badaniami niezbednymi do
oceny charakteru wodogtowia w zespole Dandyego-Walkera s badania tomografii komputero-
wej i rezonansu magnetycznego. W oparciu o nie mozna stwierdzi¢ niekomunikujacy charakter
wodoglowia. Obecnie rozwoj leczenia chirurgicznego wodoglowia przebiega w dwdch kierun-
kach: 1) poszukiwania tzw. idealnej zastawki, 2) doskonalenia technik neuroendoskopowych.

stfowa kluczowe: zespol Dandyego-Walkera, wodogltowie, implantacja zastawki, leczenie
neuroendoskopowe

(linical picture of dandy-walker syndrome in the light of modern hydrocephalus treatment
—a case study

Abstract

Dandy-Walker syndrome is a rare congenital defect of the hindbrain, that occurs during em-
bryonic development. It involves cystic dilatation of the fourth ventricle, a partial or complete
absence of the cerebellar vermis and enlarged posterior fossa with torcular-lambdoid inversion.
The etiology of the syndrome is still not entirely known but it is common co-occurrence of or-
gan defects and chromosomal abnormalities. Computer tomography and magnetic resonance
are necessary to evaluate the exact nature of the malformation and to confirm non-communi-
cating hydrocephalus. Nowadays development of a neurosurgical treatment turns in two main
directions: search for a perfect valve and refine neuroendoscopic techniques.
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Etiologia i obraz kliniczny zespotu

Zespol Dandyego-Walkera (ang. Dandy-Walker syndrome — DWS) obejmuje
nastepujacg grupe wad rozwojowych tylnej jamy czaszki: Dandy- Walker mal-
formation, Dandy-Walker variant i Mega cysterna magna (Bieganowska-Kla-
mutiin. 1995: 61)'. Wystepuje z czestoscig od 1 : 25000 do 1 : 35 000 poroddw,
z nieznaczng dominacjg ptodow zenskich (3 : 1) (Szymanski i in. 1995: 42).
Etiologia zespotu Dandyego-Walkera do dzisiaj nie zostala dokladnie wyja-
$niona. Ustalono, ze przyczyna jest atrezja (niedroznos¢) otworéw odptywo-
wych komory IV, tzw. otworéw Luschki i Magendiego.

Po raz pierwszy zostal on opisany w 1914 r. przez Dandyego i Blackfana,
i do dzi$ wigze si¢ go z torbielowatym poszerzeniem komory IV, zaburzeniem
rozwoju robaka moézdzku i poszerzeniem tylnej jamy czaszki wraz z uniesie-
niem namiotu moézdzku i zatok mézgu. Wielkos¢ torbieli oraz defekt robaka
mozdzku moga obejmowac bardzo szeroki zakres. Z jednej strony stwierdza
sie calkowity brak robaka z duza torbiela w tylnym dole czaszki, a z drugiej
defekt moze dotyczy¢ tylko tylno-dolnej czgsci robaka, ktéremu towarzyszy
torbiel o niewielkich rozmiarach (Szymanski i in. 1995: 41).

W przypadku Dandy-Walker variant dochodzi do dysgenezji (tj. niepra-
widlowego wyksztalcenia) moézdzku bez poszerzenia tylnej jamy czaszki,
czg$ciowego niedorozwoju robaka moézdzku i réznego stopnia poszerzenia
IV komory. Jest on zaliczany do 1zejszych wad rozwojowych tylnej jamy czaszki.
Obraz poszerzonego zbiornika wielkiego z niezmienionym robakiem mdzdz-
ku i komorg IV obserwowany jest z kolei w ramach Mega cysterna magna
(Bieganowska-Klamut i in. 1995: 62).

Powyzsze zaburzenia architektoniki tylnego dolu czaszki stanowia prze-
szkode w prawidtowym krazeniu ptynu mdzgowo-rdzeniowego, czego kon-
sekwencja jest rozwijajace si¢ wodoglowie obturacyjne, obserwowane w zna-
czacej wiekszosci przypadkow zespotu Dandyego-Walkera. Co istotne, zespot
ten rzadko wystepuje jako zmiana izolowana. Ze wspdlistniejacych patologii
wewnatrzczaszkowych najczesciej stwierdza sig: wentrikulomegalie (tj. po-
szerzenie komodr bocznych maézgu) lub jawne wodoglowie, niedorozwdj ciala
modzelowatego, zwezenie lub poszerzenie wodociggu mozgu, torbiele splotu
naczyniéwkowego komor bocznych (zob. ryc. 1).

'Wiéréd wad wrodzonego tylnego dotu czaszki wymienia sig: 1. Przepukliny mézgowe po-
tyliczne, 2. Zesp6t Arnolda-Chiariego, 3. Torbiele tylnego dotu czaszki (tu m.in. zesp6l Dan-
dyego-Walkera).
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Obok zmian w centralnym ukfadzie nerwowym moga réwniez wystepowac
wady narzadowe. Z wad wrodzonych pozaczaszkowych najczgsciej opisuje sig:
wady serca i fuku aorty, drozny przewod tetniczy, zwezenie tetnicy plucnej,
zwezenie ciesni aorty, ztozong sinicza wade serca (tzw. tetralogia Fallota), za-
burzenie rozwoju zastawki tréjdzielnej (tzw. patologia Ebsteina), hipoplazje
(niedorozwoj) prawej komory, wady ukladu moczowego (najczesciej dysplazje
wielotorbielowata nerek), rozszczep wargi i podniebienia, wady konczyn.

Ryc. 1. Obraz zmian w zespole Dandy’ego-Walkera (zrdto: Kozubski 2006: 378)
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Chociaz etiologia zespotu Dandyego-Walkera nie jest dokladnie poznana,
istnieja wyrazne przestanki wskazujace na role czynnika genetycznego w po-
staci patologii chromosomowej, a zwlaszcza trisomii 18, trisomii 13, zespolu
Pradera-Williego, zespolu Turnera®. Opisano tez rodzinne wystepowanie ze-
spotu, dziedziczone jako cecha autosomalnie recesywna. W ostatnim czasie
badania na szczurach udowodnily, ze do powstania wady niezbedna jest muta-
cja w genach kodujacych biatko hedgehogs, bioracych udzial w organogenezie.
Zwrdcono takze uwage na mutacje w genach kodujacych macierz zewnatrzko-
morkowa prowadzaca do zespolu Dandyego-Walkera dziedziczonego autoso-
malnie dominujaco (Jasinska 2013).

Ze wzgledu na czeste wspolistnienie zespolu Dandyego-Walkera z innymi
wadami pozaczaszkowymi, niejednokrotnie letalnymi, $miertelno$¢ okoto-

2Zespol Turnera zwiazany jest z catkowitym lub czg¢$ciowym brakiem jednego z chromoso-
moéw X. Wystepuje wylacznie u kobiet. Skutkuje niskim wzrostem, stabo zaznaczonymi cechami
zefiskimi, a takze wadliwym rozwojem jajnikéw, prowadzacym w wigkszoéci przypadkéw do
bezplodnosci. Zespot Pradera-Williego natomiast cechuje sie — oprocz niskiego wzrostu i nie-
dorozwoju narzadéw plciowych - réwniez uposéledzeniem umystowym oraz nadmiernym lak-
nieniem i otyloscia. Jest spowodowany cze$ciowa utratg dlugiego ramienia chromosomu 15,
pochodzacego od ojca.
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porodowa plodéw i noworodkéw waha sie w granicach 30-55% (Szymanski
iin. 1995: 43). Z powodu obecnosci tych wad wigkszos¢ dzieci umiera w cig-
gu pierwszych 2 lat zycia. Te z nich, ktére przezyja, w pozniejszym rozwoju
czesto demonstruja dodatkowo cechy uposledzenia umystowego. Symptomy
kliniczne znamionuja uszkodzenie pnia mézgu i mézdzku, i w zdecydowanej
wigkszosci przypadkéw pojawiaja sie w 1 r.z. (70%), a u pozostatych chorych
zwykle przed uptywem 3 r.z. (80%) (Pawlaczyk i in. 2005: 185). Najczesciej
wystepuja: uszkodzenie nerwow czaszkowych, oczoplgs, opdznienie rozwoju
psychomotorycznego, objawy mozdzkowe — w tym dyzartryczne zaburzenia
mowy (tzw. mowa mdzdzkowa, skandowana), zaburzenia chodu i réwnowagi,
ataksja (niezborno$¢ ruchowa). Towarzyszaca zespolowi padaczka wykazu-
je réznorodnos¢ morfologii napadéw. Jej bezposrednia przyczyna moze by¢
z kolei agenezja (brak) lub niedorozwéj ciala modzelowatego (Kaczan, Smi-
giel, Surowiec 2012).

Klasyczny zespdt Dandyego-Walkera jest kojarzony zwykle z réznego stop-
nia nasilonym wodoglowiem, zwykle niekomunikujacym, ktére moze nie by¢
stwierdzone przy urodzeniu, ale bardzo czgsto ujawnia si¢ przed 3 miesigcem
zycia’. Czestos¢ wystepowania wodoglowia dotyczy 85-90% chorych (Paw-
laczyk i in 2005: 185). U dzieci ponizej 1 r.z. ponadto najczesciej obserwuje
sie wzrost ci$nienia §rodczaszkowego, powiekszenie obwodu gtowy, znacznie
rzadziej matoglowie. U niektérych dochodzi do wydatnego uwypuklenia po-
tylicy lub rozejscia si¢ szwow czaszki. W przypadku oséb dorostych pierw-
szymi objawami moga by¢ bole glowy oraz zaburzenia chodu, a takze nudno-
$ci, wymioty, zaburzenia widzenia, trudno$ci w koncentracji uwagi. Objawy
te s3 wynikiem narastajacego ci$nienia $roddczaszkowego (Wisniewska 2010).
Podwzgorzyca, rozumiana jako zespdt objawow klinicznych powodowanych
dysfunkcja hormonalng podwzgoérza, wywotuje z kolei wzmozony apetyt oraz
otylos¢, ktore mogg prowadzi¢ do zespotu metabolicznego. Rownie szerokie
spektrum w przypadku wodogtowia moga mie¢ takze zaburzenia psychiczne,
obejmujace najczesciej zaburzenia zachowania, organiczne zaburzenia nastro-
ju, zaburzenia psychotyczne (pojawiajace si¢ w dziecinstwie lub mltodosci).
Przebieg, cho¢ rzadko, moze by¢ takze bezobjawowy (Jasinska 2013: 239).

Z uwagi na powyzsze objawy niezwykle wazne jest jak najwczesniejsze
postawienie prawidlowego rozpoznania, czyli jeszcze wtedy, gdy zachowana
jest czynno$¢ pnia mézgu (Huber 2000). Coraz czesciej wspomina sie takze
o mozliwosci rozpoznania zespotu Dandyego-Walkera juz pomiedzy 14 a 16

*Wodoglowie niekomunikujace jest rodzajem wodoglowia spowodowanym blokiem prze-
plywu plynu mézgowo-rdzeniowego migdzy komorami lub uciskiem wodociagu mézgu.
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tygodniem cigzy. Dzigki postepom diagnostyki prenatalnej (w tym badaniom
ultrasonograficznym wykonywanym przezpochwowo) obecnie zespét ten wy-
krywany jest juz w zyciu ptodowym i moze by¢ operowany we wczesnym dzie-
cinstwie, co umozliwia normalny rozwdj pacjentéw dotknietych tg wada.

Rola diagnostyki obrazowej

Podstawowymi badaniami niezbednymi do oceny charakteru wodoglowia,
a tym samym przydatnosci zabiegéw neuroendoskopowych, sg badania tomo-
grafii komputerowej (CT - computer tomography) i rezonansu magnetycznego
(MRI - magnetic resonance imaging). Na tej podstawie nie mozna stwierdzi¢,
czy charakter poszerzenia ukladu komorowego wskazuje na wodogtowie nie-
komunikujgce. W ocenie bierze si¢ pod uwage nastepujace cechy: tréjkomoro-
wy charakter poszerzenia uktadu komorowego, potencjalnie drozng przestrzen
podpajecza, dno komory III znajdujacej si¢ w tyle i ponizej siodla tureckiego.
Badanie rezonansem magnetycznym, poza obrazem morfologii ukladu komo-
rowego, moze réwniez posrednio dostarcza¢ danych, co do przeptywu pltynu
mozgowo-rdzeniowego (CSF - cerebrospinal fluid). W przypadku powstania
izolowanych przestrzeni plynu mézgowo-rdzeniowego niezmiernie przydatna
jest kolejna odmiana badania rezonansowego, mianowicie constructive inter-
ference in steady state (CISS), bedaca w stanie ukazac istnienie nawet drobnych
przegrod niewidocznych w konwencjonalnym badaniu (Nowostawska 2009).

Leczenie — implantacja systemdw zastawkowych i techniki neuroendoskopowe

Leczenie zespolu Dandyego-Walkera powinno mie¢ charakter indywidual-
ny, dostosowany osobniczo do kazdego pacjenta. Ze wzgledu na to, ze aktualnie
leczeniem z wyboru sg zabiegi, ktére umozliwiaja drenowanie i odprowadza-
nie nadmiaru plynu mézgowo-rdzeniowego, rozwoj wspdlczesnego leczenia
chirurgicznego wodoglowia przebiega w dwoch kierunkach: 1. poszukiwania
tzw. idealnej zastawki, 2. doskonalenia technik neuroendoskopowych.

Mimo dynamicznego rozwoju technologii zastawkowej, postepu w pozna-
waniu mechanizméw powstania wodoglowia, fizjologii i patologii krazenia
plynu mézgowo-rdzeniowego, nadal nie udato sie skonstruowac tzw. idealne;
zastawki. W dalszym ciggu dominuje poglad, ze ,idealna zastawka, to brak
zastawki” (Mikotajczyk-Wieczorek i in. 2009: 28). Biorac pod uwage duza
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ilos¢ dostepnych i stosowanych systemoéw zastawkowych, mozna je podzieli¢
na trzy gtéwne grupy:

1. ze wzgledu na lokalizacje drenu blizszego i dalszego (np. komorowo-
-otrzewnowe);

2. ze wzgledu na mechanizm dzialania zastawki (np. zastawki dzialajace
na zasadzie rdéznicy ci$nien, zastawki dzialajace na zasadzie rdéznicy ci$nien
z wbudowanym urzadzeniem zmniejszajacym efekt syfonowy, zastawki pro-
gramowane, zastawki regulujace przepltyw plynu mézgowo-rdzeniowego);

3. ze wzgledu na budowe mechanizmu regulujgcego przeptyw (np. zastaw-
ki: membranowe, szczelinowe, stozkowe, kulkowe) (Mikolajczyk-Wieczorek
i in. 2009).

Ryc. 2. Techniki wszczepiania zastawek w wodogtowiu (Zrodto: Kozubski 2006: 373)

Cewnik komorowy wprowadza
sig przez r6g skroniowy {lub czo-
.-~ lowy). Zakoriczenie znajduje sie

Zbiornik umozliwia pobranie CSF ~. 1na wysokosei otworu Moo

do badas. " '

W ukladzie znajduje sie zastawka .. __ Przetoka komorowo-przedsion-
) kowa - dystalny cewnik wpro-

Cignienia otwarcia zastawki waha- wadzony przez Zyle szying we-

ja sie od 5 do 150 mm H,O [prze- _~ wngtrzng do prawego przedsion-

toka ledZwiowo-otrzzewnowa — ka

cewni.k w?rowadzony do ostonki

ledzwiowej albo bezposrednio pod- prze ny przez

czas otwartej operacji, albo prze- I] xzetl 6d d Sképao..ndzo

zskdrnie przez igle Tuchy’ego; ko- - po .

Dj?c dystalmy urnieszeza Sig W ja- 4 Przetoka komorowo-otrzewnowa

mie otrzewnej] ) - cewnik dystalny wprowadzony

do jamy otrzewnej.

Wspdlczesnie najczesciej stosowanymi zastawkami s systemy komorowo-
-otrzewnowe (zob. ryc. 2). Dawniej rutynowo wszczepiano zastawki doserco-
we, obecnie stosuje si¢ je wylacznie w sytuacji, gdy istnieja przeciwwskaza-
nia do wszczepienia odprowadzen dootrzewnowych (np. przebyte zapalenia
otrzewnej, noworodkowe zapalenia jelit, przebyte rozlegle zabiegi w jamie
brzusznej). Nalezy podkresli¢, ze zabieg wszczepienia zastawki dosercowej jest
dluzszy i bardziej inwazyjny w poréwnaniu z systemem otrzewnowym. Cze-
$ciej wystepuja rowniez ciezkie i $miertelne powiklania.

Techniki neuroendoskopowe w leczeniu wodoglowia wykorzystywane sa
gléwnie w przypadku braku komunikacji pomiedzy poszczegdlnymi odcin-
kami fizjologicznych drog krazenia plynu mézgowo-rdzeniowego. Stosuje sie
tu miedzy innymi wentrykulostomi¢ komory III (czyli wytworzenie przetoki,
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przez ktéra odptywa ptyn mézgowo-rdzeniowy z komory III), foraminopla-
styke (otworéw Monroe, Luschki i Megendie) oraz rzadziej akweduktoplasty-
ke (poszerzenie wodociaggu moézgu). Warunkiem koniecznym do unikniecia
implantacji uktadu zastawkowego jest dobra zdolnos¢ absorpcyjna w obrebie
ziarnistosci pajeczynowki. Réwnie istotnym warunkiem efektywnosci wentry-
kulostomii komory III w leczeniu wodoglowia jest zachowana drozno$¢ prze-
strzeni podpajeczej (Mikotajczyk-Wieczorek i in. 2009: 27).

Aktualnie stosowana technika zabiegu neuroendoskopowej wentryku-
lostomii komory III zostala opracowana przez Scarffa w 1951 roku (Nowo-
stawska i in. 2009: 22). Neuroendoskop wprowadzany jest przez otwor w kosci
pokrywy czaszki przez rog czotowy komory bocznej i przez $wiatlo otworu
Monro do $wiatta komory III

Ze wzgledu na réznorodnos¢ istniejacych zabiegéw neuroendoskopowych
trudno poda¢ uniwersalng definicje oceny ich skutecznosci. Rozpatrujac kla-
syczne leczenie wodoglowia niekomunikujacego droga wentrykulostomii ko-
mory III, za wskaznik efektywno$ci mozna uzna¢ brak koniecznosci implan-
tacji uktadu zastawkowego. Przecigtna skutecznos¢ takich zabiegéw dla ogétu
chorych wynosi 68-84% (Nowostawska i in 2009: 24). Faktem jest, ze jedynie
pdzna okluzja drég ptynowych gwarantuje bardzo wysoka skutecznos¢, ktorej
nie mozna osiggna¢ u chorych z wrodzonym wodogtowiem niekomunikuja-
cym i czesto u tych chorych nie udaje si¢ unikna¢ implantacji zastawki.

Jak kazda forma leczenia zaréwno leczenie zastawkowe, jak i neuroendo-
skopowe, niesie ze sobg ryzyko réznorakich powiktan. Smiertelno$é towarzy-
szaca technikom neuroendoskopowym nie odbiega od przypisywanej implan-
tacjom ukladéw zastawkowych. Przy implantowaniu systeméw zastawkowych
nalezy si¢ obawia¢ powiklan mechanicznych (jak np. niedrozno$¢ systemu
zastawkowego, zespol przedrenowania) oraz infekeji. Powiklania technik neu-
roendoskopowych obejmuja gléwnie uszkodzenia strukturalne moézgowia,
w tym tetnic (uszkodzenie grozace krwotokiem), nerwow (najczgsciej nerwu
III) oraz endokrynologiczne (w zakresie osi: przysadka — podwzgorze) skut-
kujace zaburzeniami hormonalnymi. Pojawiaja si¢ sporadycznie doniesienia
o odleglych nagtych zgonach, zwigzanych z krytycznym wzrostem ciasnoty
$rédczaszkowej, u chorych leczonych droga wentrykulostomii komory III na
skutek zamkniecia si¢ polaczenia. Nadzieje na zminimalizowanie powiklan
daje opracowanie nowych programéw, pozwalajacych na symulacje zblizona
do warunkéw rzeczywistych — wirtualnej neuroendoskopii tréjwymiarowe;.
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Opis przypadku

Chora, aktualnie lat 30, urodzila si¢ w 40 tygodniu cigzy, uzyskujac 10
punktow w skali Apgar. Zaréwno przebieg ciazy, jak i okres okotoporodowy
byty niepowiklane. Po urodzeniu stwierdzono obustronny rozszczep war-
gi, wyrostka zebodotowego i podniebienia, z tego powodu czego chora byla
kilkakrotnie operowana. Ze wzgledu na powiekszony obwdd glowy w 2 r.z.
wykonano chorej tomografie komputerowa gtowy, stwierdzono obecnos¢ mal-
formacji osrodkowego uktadu nerwowego o typie jamy porencefalicznej nad-
namiotowo-podnamiotowej. W czasie hospitalizacji nie obserwowano jednak
objawoéw klinicznych wzmozonego ci$nienia §rédczaszkowego. Wykonany test
infuzyjny wykazal prawidtowe parametry krazenia i wchtaniania ptynu mo-
zgowo-rdzeniowego. W kolejnych latach rozwdj psychofizyczny chorej prze-
biegal prawidtowo. Wobec ujemnych testéw infuzyjnych odstapiono od lecze-
nia operacyjnego. Pacjentka z powodzeniem kontynuowala nauke w szkole
podstawowej, nastepnie w liceum ogdlnoksztalcacym. Zdata mature oraz pod-
jela studia.

Od okoto 21 r.z. u chorej zaczely wystepowac bole glowy o charakterze
ciagtym, nudnosci, ostabienie konczyn oraz wrazenie pogorszenia pamieci
$wiezej. Wykonane badanie rezonansowe gtowy ujawnito obecnos¢ torbieli
pajeczynéwki nad- i podnamiotowej. Z tego powodu chora zostala poddana
hospitalizacji na oddziale neurochirurgicznym. W badaniu nie stwierdzono
jednak objaw6w ogniskowego uszkodzenia osrodkowego ukladu nerwowego.
Wobec braku mozliwosci wykonania testu infuzyjnego oraz stabilnego wow-
czas obrazu badania MR, pacjentka nie zostala zakwalifikowana do zabiegu en-
doskopowego torbieli pajeczynowki. Dopiero wykonany po kilku miesigcach
kontrolny rezonans magnetyczny glowy ujawnil nadnamiotowe asymetryczne
poszerzenie ukladu komorowego (prawa komora wigksza od lewej, wsp. 0,45;
IIT komora 18 mm). Stwierdzono rozlegla torbiel tylnego dotu czaszki (do 14
mm). Rozpoznano zespét Dandyego-Walkera.

W 23 r.z. chora poddala si¢ operacji droga endoskopowa, udrozniono
wowczas $wiatlo torbieli do ukladu komorowego i wykonano endoskopowa
wentrikulostomi¢ dna komory III. Po operacji wystapil u chorej niedowtad
spastyczny czterokonczynowy (mniej wyrazony w konczynie gornej lewej),
ktory z czasem ulegl znacznemu zmniejszeniu.

W ciggu dwoch kolejnych lat stan kliniczny chorej zaczal si¢ stopniowo
pogarszaé. W czasie ponownej hospitalizacji na oddziale neurologicznym,
stwierdzono powiekszenie obwodu glowy, obecno$¢ otworu potrepanacyjnego
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w okolicy czotowej prawej, oslabienie ostrosci wzroku, oczoplas grubofalisty
w skrajnych potozeniach galek ocznych, nieznacznie wzmozone spastycznie
napiecie migsniowe czterokonczynowe (w przewadze w konczynach prawych),
zywsze odruchy glebokie w konczynach prawych, obustronnie objaw Babin-
skiego*, obustronng dysmetri¢ w probie palec — nos, dodatnig prébe Romber-
ga®. W kontrolnym badaniu rezonansowym potwierdzono stabilng wielkos§¢
torbieli, powodujaca modelowanie i przemieszczenie struktur tylnojamowych
na strone prawg, gléwnie lewej potkuli mézdzku, bez cech przesigkania w za-
kresie uktadu komorowego. Z powodu uporczywych bélow glowy, nadmierne;
sennosci, towarzyszacych nudnosci i wymiotdw, nasilonych zaburzen chodu
(chéd na poszerzonej podstawie), chora konsultowana réwniez neurochi-
rurgicznie — stwierdzono brak przeptywu pomigdzy torbielg a zbiornikami
mozgu, a takze zaro$niecie stomii. Pacjentka zostala poddana ponownej en-
doskopii torbieli do uktadu komorowego. Mimo ze po operacji stan chorej
poprawit sig, to jednak po kilku miesigcach ponownie wystapity béle i zawro-
ty glowy, a takze zaburzenia réownowagi. W badaniu MR stwierdzono torbiel
pajeczynowki bez komunikacji z uktadem komorowym, modelujaca poétkule
mozdzku, gtéwnie po stronie lewej, i wnikajaca nadnamiotowo z réwnocze-
snym modelowaniem komory III. Na tej podstawie chora zostata zakwalifiko-
wana do operacji droga kraniotomii podpotylicznej posrodkowej. Po zabiegu
obserwowano znaczne spowolnienie psychoruchowe pacjentki, bez zaburzen
w zakresie orientacji auto- i allopsychicznej. Dodatkowo stwierdzono takie
objawy, jak: niewielkiego stopnia niedowlad czterokonczynowy (wyrazony
bardziej w konczynach prawych), chéd na poszerzonej podstawie, brak odru-
chu podeszwowego po stronie lewej, prawostronny objaw Babinskiego, a takze
ustawienie galek ocznych w zezie rozbieznym.

Po okoto dwdch latach od operacji, z powodu nasilenia objawéw neuro-
logicznych, w tym upadkéw uniemozliwiajacych samodzielne poruszanie sie,
bez reakcji na leczenie farmakologiczne, chora poddana zostata zabiegowi im-
plantacji zastawki $rednioci$nieniowej, faczacacej torbiel tylnej jamy czaszki
z jama otrzewnej. Dzigki temu uzyskano czasowa poprawe stanu ogdlnego

* Patologiczny objaw $wiadczacy o uszkodzeniu gérnego motoneuronu, polegajacy na wy-
proscie palucha na skutek skurczu migénia palucha dlugiego wskutek draznienia skory po-
deszwy stopy.

*Proba Romberga jest elementem badania neurologicznego, oceniajagcym zbornos¢ ruchow
i umiejetno$¢ utrzymania réwnowagi. Podczas badania lekarz prosi pacjenta, aby stanat ze zla-
czonymi pigtami, poczatkowo z otwartymi oczami, kolejno z zamknietymi. Chwianie w probie,
znoszenie na boki lub do tylu moze $wiadczy¢ o uszkodzeniu o.u.n., na przyklad uszkodzeniu
mozdzku.
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pacjentki. Wykonane badanie CT glowy potwierdzito nieznaczne zwezenie
ukladu komorowego. W przeciggu kolejnego roku - z uwagi na zIg toleran-
cje zastawki i nasilenie objawdw neurologicznych - kilkakrotnie dokonywano
operacji wymiany zastawki. Po ostatnim zrewidowaniu ukladu zastawkowego
i zaimplantowaniu urzadzenia antysyfonowego starszej generacji, uzyskano
poprawe stanu pacjentki na okolo dwa miesigce. Po tym czasie ponownie za-
czely nasila¢ si¢ uporczywe bdle tytoglowia, doszto do pogorszenia sprawnosci
ruchowej, zaburzen réwnowagi, zaburzen zwieraczy. W wykonanym badaniu
MR kregostupa szyjnego wysnuto podejrzenie mielopatii szyjnej®. Z tego po-
wodu chorg ponownie hospitalizowano na oddziale neurologicznym. Wsréd
objawow stwierdzono wowczas: poszerzenie zrenicy lewego oka z zachowana
reakcja na $wiatlo i zbiezno$¢, ustawienie oka prawego w zezie zbieznym, ogra-
niczenie odwodzenia oka lewego, oczoplas obrotowy przy patrzeniu na wprost
i w lewo, niedowtad czterokonczynowy bardziej wyrazony po stronie prawej,
wzmozone odruchy glebokie — wygérowane po stronie prawej, obustronnie
objaw Babinskiego i objaw Rossolimo’, napigcie mig$niowe typu kota zebatego®
w czterech konczynach oraz spastyczne w konczynach prawych, obustronne
ostabienie czucia dotyku i czucia ulozenia, ataksje konczyn dolnych oraz kon-
czyn gornych z drzeniem zamiarowym, jak réwniez padanie do tylu w probie
Romberga. Badanie neurologopedyczne uwidocznito nieznacznego stopnia
zaburzenia poziomu wykonawczego mowy o charakterze dyzartrii, z cecha-
mi tagodnej dyskoordynacji w obrebie artykulatorow (gltéwnie jezyka i warg).
W zakresie sprawnosci jezykowych i komunikacyjnych nie stwierdzono ewi-
dentnych zaburzen. Potwierdzono jedynie nieznaczne spowolnienie myslowe
oraz niewielkie oslabienie pamieci bezposredniej. Wykonane w czasie hospi-
talizacji kontrolnie badanie MR kregostupa szyjnego wykluczylo cechy mielo-
patii. Zastosowano leczenie farmakologiczne, uzyskujac poprawe sprawnosci
konczyn dolnych.

Aktualnie chora - mimo odczuwanych dolegliwosci bolowych oraz wspoét-
wystepujacych zaburzen ruchowych - jest osoba samodzielng. Ze wzgledu na
zmieniajacy sie stan kliniczny pozostaje pod stala opieka lekarska i kontrola
radiologiczng (zob. ryc. 3i4).

¢ Mielopatia szyjna powstaje na skutek uszkodzenia rdzenia krggowego w odcinku szyjnym.
Moze mie¢ r6zng etiologie, np. zapalng, rozrostows, demielinizacyjna.

7Objaw Rossolimo polega na podeszwowym zgieciu palcéw stopy i ich odwodzeniu w od-
powiedzi na szybkie ich uderzenie. Jest objawem patologicznym, ktory moze swiadczy¢ o uszko-
dzeniu ukladu piramidowego.

8Rodzaj sztywnosci, ktora polega na tym, ze co pewien czas w trakcie ruchu biernego naste-
puje gwaltowny spadek i powr6t wzmozonego napiecia.
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Ryc. 3. (po lewej) i 4. (po prawej): Obrazy MR - gtowy pacjentki z Zespotem Dandy'ego-Walkera (zrédto: archi-
wum autorek)

Podsumowanie

Wady wrodzone tylnego dotu czaszki, w tym zespdt Dandyego-Walke-
ra, stanowig czesty problem - nie tylko dla neurochirurga dziecigcego. Jak
wynika z przedstawionego opisu przypadku, diagnostyka oraz leczenie mu-
sza by¢ prowadzone przez wielospecjalistyczne osrodki. Nalezy podkresli¢,
iz nadal brak jest jednoznacznych wytycznych, ktére proponowalyby opty-
malne leczenie wodoglowia. Tylko dokladna, indywidualna analiza patome-
chanizmu i przebiegu klinicznego, powigzana z badaniami neuroradiologicz-
nymi, pomaga zrozumie¢ aktualny stan chorego (ktéry ulega dynamicznym
zmianom) i zastosowaé odpowiednie leczenie neurochirurgiczne. Aktualnie
nie ma jednoznacznych naukowych kryteriéw wyboru okreslonego typu za-
stawki w leczeniu wodogtowia ani takiej zastawki, ktora przewyzszalaby po-
zostale typy skutecznoscia, czyli statystycznie istotng, mniejsza liczba powi-
kian. Taki stan rzeczy sprawia, ze przy jej wyborze nalezy kierowac si¢ przede
wszystkim dokladng analiza kliniczng procesu chorobowego, znajomoscia
mechanizmu funkcjonowania i techniki wszczepiania zwykle kilku typow za-
stawki, a takze analizg piémiennictwa dotyczacego wynikéw leczenia wodo-
glowia. Niezwykle wazne jest wczesne rozpoznanie, jeszcze przy zachowanej
wydolnosci pnia mézgu, ktére daje szanse pomyslnego leczenia chirurgicz-
nego, bedacego w tych przypadkach jedynym postepowaniem leczniczym.
Pomimo braku idealnego systemu zastawkowego oraz wzorowych technik
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neuroendoskopowych, leczenie neurochirurgiczne wodogtowia u chorych
z zespotem Dandyego-Walkera daje szanse na do$¢ dobre funkcjonowanie
w zyciu codziennym. Osoby te musza jednak pozostawa¢ pod stalg kontrolg
wielospecjalistycznego zespotu - lekarskiego, psychologicznego, logopedycz-
nego, fizjoterapeutycznego, co pozwoli w pelnowymiarowym zakresie wery-
fikowa¢ ewentualng dynamike i zmieniajacy si¢ paradygmat objawow, a tym
samym dostosowywaé metody terapeutyczne do indywidualnych potrzeb
tych pacjentow. Terapia logopedyczna powinna koncentrowac sie nie tylko
na ¢wiczeniach usprawniajacych czynnosci wykonawcze mowy tych chorych
(w tym takze na ¢wiczeniach sprawnosci oddechowych, fonacyjnych, artyku-
lacyjnych, ¢wiczeniach koordynacji ruchéw naprzemiennych w obrebie ar-
tykulatoréw i koordynacji czynno$ci oddechowo-fonacyjno-artykulacyjnych,
¢wiczeniach prozodii i tempa mowy), ale takze uwzglednia¢ elementy terapii
kognitywnej - stymulujacej i usprawniajacej podstawowe funkcje poznaw-
cze, ze szczegolnym uwzglednieniem ¢wiczen pamieci oraz proceséw uwagi.
Nalezy pamigta¢ o tym, ze jedynie polaczenie leczenia neurochirurgicznego
i farmakologicznego z szeroko rozumianym oddzialywaniem rehabilitacyj-
nym, w tym logopedycznym, jest w stanie poprawi¢ jako$¢ zycia pacjentow
z zespolem Dandyego-Walkera i zapewni¢ im autonomi¢ funkcjonowania.
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