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Streszczenie |

Samoistne podcisnienie srodczaszkowe — SPS (lac. aliguorrhoea acuta versus spontanea) po raz pierwszy zdiagnozowanow 1938 roku
i uznawano za rzadkie schorzenie. Poniewaz wszystkie przypadki SPS wystepuja wtdrnie do samoistnego wycieku plynu mozgowo-
-rdzeniowego (PMR), preferowanym terminem opisowym jest spontaniczny tzw. rdzeniowy wyciek PMR. Obecne badania wska-
7uja, e nie jest to tak rzadkie schorzenie, jak sadzono. Kliniczna i radiologiczna manifestacja choroby jest réznorodna. Za cechy
kardynalne uwaza si¢ ortostatyczne bole glowy i cisnienie plynu mozgowo-rdzeniowego mniejsze niz 60 mm stupa H,O. Leczenie
polega na utrzymywaniu pozycji lezacej, doustnym przyjmowaniu plyndw, spozywaniu substancji zawierajacych kofeine i teofiling,
wykonaniu faty z krwi podanej nadoponowo lub podaniu fibryny oraz interwencji neurochirurgicznej. EfektywnoS¢ tego rodzaju le-
czenia jest ograniczona i stabo zbadana. Przedstawiono przypadek 19-letniej pacjentki z 2-dniowym wywiadem w kierunku bolu
glowy, szumu usznego oraz nadwrazliwosci na $wiatto. W badaniu neurologicznym stwierdzono jedynie dwojenie przy patrzeniu do
boku. Tomografia komputerowa glowy ujawnita obrzmienie mézgu oraz bardzo waski uktad komorowy. Nakiucie ledZzwiowe, wy-
konane dzieh po przyjeciu, wykluczylo neuroinfekcje oraz krwawienie podpajeczyndwkowe. Cisnienie plynu mozgowo-rdzeniowe-
go wynosio 15 mm stupa H,0. RM odcinka szyjnego, piersiowego i ledzwiowego nie ujawnit potencjalnego miejsca wycieku ptynu
mozgowo-rdzeniowego. Mielo-CT ujawnito w odcinku ledzwiowym kregostupa wielomiejscowy wyciek plynu mézgowo-rdzenio-
wego. Przypadek ten demonstruje pewne trudnosci diagnostyczne oraz zwraca uwagg na niecodzienng przyczyne bolow glowy.

Stowa kluczowe: samoistne podcisnienie Srodczaszkowe, wyciek ptynu mézgowo-rdzeniowego, ortostatyczne bole glowy,
diagnoza, leczenie

Summary |

The syndrome of spontaneous intracranial hypotension (SIH) was first described in 1938 and was considered a rare disorder.
Because all of SIH occur secondary to spontaneous spinal cerebrospinal fluid (CSF) leak, the term: spontaneous spinal CSF leak
is the preferred descriptive term. Recent evidence suggest that SIH is not rare but underdiagnosed. The spectrum of clinical and ra-
diological manifestations is varied. The orthostatic headache and opening pressure of cerebrospinal fluid (CSF) under 60 mm H,O
are cardinal diagnostic features. Treatment consist in bed rest, oral hydration, caffeine or theophylline intake, epidural blood patch-
ing, percutaneous fibrin glue injection or surgical CSF leak repair. The effectiveness of those treatment is limited and poorly studied.
Author present case of 19-year-old woman with 2 days history of headache, tinnitus and photophobia. On neurologic examination
patient presented only vertical diplopia. CT of head showed swelling of brain and contractions of cerebral ventricles. A lumbar punc-
ture on the day after admission excluded neuroinfection and subarachnoid haemorrhage. The CSF opening pressure was 15 mm
H,0. An MRI of cervical, thoracic and lumbar spine did not show any potential structures connected with CSF leak. Myelo-CT
showed in lumbar region four places of CSF leak. This case demonstrates some of the potential diagnostic difficulties and unusual
cause for sudden onset headache.

Key words: spontaneous intracranial hypotension, spontaneous spinal cerebrospinal fluid leak, orthostatic headache, diagnosis,
treatment
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rhoea acuta versus spontanea) po raz pierwszy zostato roz-

poznane przez niemieckiego neurologa Georga Schal-
tenbranda, jednak z powoddw etycznych, w zwiazku z prowa-
dzonymi w przesziosci badaniami na ludziach®, jego prace
z lat 1938-1940 nie sg cytowane. W chwili obecnej panuje po-
glad, ze przyczyng SIH jest zawsze wyciek ptynu mdzgowo-
-rdzeniowego (PMR), niezaleznie, czy uda si¢ znalez¢ miejsce
wycieku PMR, czy nie®*. Z tego powodu Schievink zaleca uzy-
wanie terminu ,rdzeniowy samoistny wyciek ptynu mézgowo-
-rdzeniowego” (ang. spontaneous spinal cerebrospinal fluid leak)
— wyciekowi temu moze, lecz nie musi, towarzyszy¢ podcisnie-
nie Srddczaszkowe lub/i hipowolemia PMR. Chung stosuje na-
zwe spontaniczna hipowolemia plynu moézgowo-rdzeniowe-
g07©, co krytykuje Schievink, rezerwujac termin ,hipowolemia”
dla pierwotnego znaczenia tego sfowa, czyli mafej objetosci krwi
krazacej. Niewatpliwie autorzy ci pisza o tej samej jednostce no-
zologicznej. W niniejszym artykule stosowana jest terminologia
obowigzujaca w polskiej literaturze przedmiotu — ,samoistne
podcisnienie §rodczaszkowe” (SPS; ang. spontaneous intracra-
nial hypotension, STH)%.

S amoistne podcisnienie §rodczaszkowe — SPS (fac. aliquor-

EPIDEMIOLOGIA

Nie ma doktadnych danych na temat czgstosci wystepowa-
nia tego zespofu w populacji. Schorzenie to uznawano dotych-
czas za bardzo rzadkie, jednak z obecnych badan wynika, ze bol
glowy zwiazany z SPS moze wystepowaé znacznie czesciej, niz
wezesniej uwazano. Zdaniem Schievinka z analizy osob zgtasza-
jacych si¢ na oddziat doraznej pomocy medycznej z bolami glo-
wy wynika, iz roczna zapadalnoS$¢ wynosi nawet 5 przypadkow
na 100 000 mieszkaficow. Objawy zwiazane z SPS pojawia-
ja si¢ zazwyczaj w piatej lub szostej dekadzie zycia, a szczyt za-
chorowan przypada na wiek okofo 40 lat. Kobiety chorujg cze¢-
Sciej niz mezezyZzni (1,5:1)9. Ciekawe sa przypadki stwierdzenia
rodzinnego wystepowania SPS — samoistne podci§nienie §rod-
czaszkowe rozpoznano u dwoch siostr'”. Zwraca uwagg tez
czestsze wspotwystepowanie SPS z rzadkimi chorobami, takimi
jak zespot Marfana, zespot Ehlersa-Danlosa typu II czy wielo-
torbielowatos¢ nerek dziedziczona autosomalnie dominujaco®.

ETIOLOGIA

Ogolnie przyjmuie sie, ze SPS jest spowodowane wyciekiem ply-
nu mozgowo-rdzeniowego"”. Samoistne podciSnienie Srod-
czaszkowe oznacza, ze nie udato si¢ ustali¢ przyczyny wycieku
plynu moézgowo-rdzeniowego, a nie, ze nie stwierdzono miejsca
wycieku. Niemniej jednak znalezienie miejsca wycieku nie jest
mozliwe u wickszosci pacjentow?. Za bezposrednig przyczyne
SPS uwaza sie uraz oraz wspolistnienie u danej osoby predyspo-
zycji zwanej kruchoScig (ang. fragility) opon mozgowo-rdzenio-
wych. Okazuje si¢, ze jedynie 1/3 takich pacjentow podaje w wy-
wiadzie niegrozny uraz®'>"¥. Kolejna 1/3 pacjentow informuije,
ze wystapienie objawow byto poprzedzone: kaszlem, dZwiga-
niem ci¢zkich rzeczy, uprawianiem sportu*'®. Opisano przy-
padki wystapienia SPS po terapii manualnej® i zabiegu korekcji
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skoliozy”, co wspiera teori¢ urazowa. Z drugiej strony podczas
zabiegdw neurochirurgicznych stwierdza si¢ ubytki w worku
oponowym, zachytki opony twardej czy catkowity brak opon po-
krywajacych nerw rdzeniowy®, bez objawow klinicznych wska-
zujacych na SPS.

Rodzinne wystepowanie SPS oraz wspdiwystepowanie zespotu
Marfana, zespotu Ehlersa-Danlosa typu II oraz wielotorbielo-
watosci nerek dziedziczonej autosomalnie dominujaco wskazu-
je na istotny udziat czynnikow genetycznych w patogenezie SPS.

SYMPTOMATOLOGIA

W obrazie klinicznym dominujg bole glowy pojawiajace si¢ kil-
ka sekund lub kilkanascie minut po przyjeciu pozycji siedzacej
lub stojacej. Bol gtowy najprawdopodobniej wynika ze zmniej-
szenia objetosci PMR i przemieszezenia si¢ ku dofowi moz-
gowia (ang. sagging), co faczy si¢ z pobudzeniem receptorow
bolowych'"®. Zmiana stosunkow anatomicznych moze réwniez
wynikac z tzw. glebokiego obrzeku mozgu (ang. deep brain swel-
ling), co jest teorig stosunkowo nowa®. Warto zwrdcic uwagg, ze
przemieszczenie mozgowia moze powodowac zaburzenia prze-
plywu PMR i tym samym fatszowa¢ wynik oznaczenia ci$nie-
nia PMR. Kilka prac dowodzi, ze ortostatyczne bdle glowy nie
sa charakterystyczne tylko dla SPS®!? i moga wystepowaé w in-
nych jednostkach chorobowych.

Drugg cechg bolu glowy jest jego ustapienie lub znaczne ztago-
dzenie po przyjeciu pozycji lezacej>*”. Nalezy odrzniaé samo-
istne podci$nienie Srodczaszkowe od objawowego, najczesciej
wystepujacego w przypadku zespotu popunkcyjnego. Znalazto
to odzwierciedlenie w kryteriach rozpoznawania tego rodzaju
bolu gtowy w Miedzynarodowej Klasyfikacji Bolow Gtowy
7 2004 roku®V, gdzie jednym z warunkow rozpoznania jest brak
w wywiadzie naktucia ledZwiowego lub innej przyczyny powo-
dujacej wyciek ptynu mozgowo-rdzeniowego. Ortostatyczny bol
glowy i niskie ciSnienie ptynu mézgowo-rdzeniowego (ponizej
60 mm stupa H,O mierzonego w pozycji siedzacej) sq kardy-
nalnymi cechami SPS!". Obecnie jednak uwaza sie, ze kryte-
ria Miedzynarodowej Klasyfikacji Bolow Gtowy (IHS-ICHD)
7 2004 roku powinny zosta¢ zrewidowane®'¥. W jednym z wio-
skich badan sposrdd 70 pacjentow z SPS wszystkie kryteria IHS
spetniafo tylko 2 pacjentow!.

Kolejnym najczesciej stwierdzanym objawem, wystepujacym
u 10-50% pacjentow, sq zaburzenia stuchu, opisywane przez pa-
cjentow jako ,.echo w glowie” lub ,uczucie bycia pod woda” oraz
szum uszny. Rzadszymi manifestacjami, wystepujacymi u mniej
niz 10% pacjentow, sa zaburzenia ostro$ci widzenia, dwojenie
spowodowane uszkodzeniem nerwéw okoruchowych, bol twa-
1zy, parkinsonizm, ataksja, otepienie, niedowtad czterokoriczy-
nowy, zespoly korzeniowe koficzyn gérnych, mlekotok®.

BADANIA DODATKOWE

Badaniem obrazowym z wyboru jest rezonans magnetyczny,
w ktorym mozna stwierdzi¢: nadmierne gromadzenie ply-
nu w przestrzeni podtwardowkowej, wzmocnienie opon moz-
gowych po podaniu kontrastu, poszerzenie zatok zylnych
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Rys. 1. Rezonans magnetyczny mozgu, obraz FLAIR. Strzalki
wskazujg waski uklad komorowy

i duzych zyt mozgu, przekrwienie przysadki oraz przemieszcze-
nie struktur mézgowych w kierunku otworu wielkiego”. Nad-
mierne gromadzenie ptynu w przestrzeni podtwardowkowej jest
stwierdzane u okofo 50% badanych i moze by¢ przyczyng po-
mylek diagnostycznych, w konsekwencji ktorych pacjent zosta-
je zoperowany. U ponad 1/3 pacjentow z SPS nie stwierdza sic
wzmocnienia opon mozgowych po podaniu kontrastu w RM“2.
Poszerzenie zatok zylnych mozgu jest odnotowywane u 100%
pacjentow i stanowi pierwszy objaw radiologiczny, ktory zani-
ka w trakcie leczenia®.

Badaniem, ktdre nalezy przeprowadzi¢, poszukujac wycieku
PMR, jest mielo-CT lub RM. W chwili gdy oba ww. narzedzia
diagnostyczne zawioda, powinno si¢ rozwazy¢ cysternografie
z uzyciem radioznacznika.

Typowo ciSnienie plynu mozgowo-rdzeniowego mierzone-
go w pozycji siedzacej nie powinno przekracza¢ 60 mm stupa
H,0"2 jednak cz¢s¢ pacjentéw moze mie¢ prawidlowe cisnie-
nie(2,24,25>'

W plynie mézgowo-rdzeniowym obserwuje si¢ przede wszyst-
kim niewielkiego lub miernego stopnia zwickszenie iloSci biatka
catkowitego®?* oraz niewielka pleocytoze — S/mm>@.

DIAGNOZA

Objawy sg bardzo sugestywne, a ostateczne rozpoznanie powin-
no by¢ potwierdzone RM. Badanie mielograficzne za pomocg
CT lub RM dostarcza informacji o miejscu wycieku PMR. Czgsto
prawidtowa diagnoza jest stawiana dopiero po kilku tygodniach,
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rozpoznanie moze prowadzi¢ do powaznych konsekwencii, np.
kraniotomii w celu leczenia anomalii Chiariego, biopsji mozgu
i opon czy ewakuacji krwiaka podtwardowkowego!®. Rokowa-
nie wezesne i diugoterminowe jest dobre, stwierdzono jednak,
ze SPS predysponuje do krwawienia podtwardéwkowego, kto-
re ujawniono u okoto 1/5 pacjentow, z czego tylko czg$¢ wyma-
ga zabiegu neurochirurgicznego®. SPS jest rowniez czynnikiem
ryzyka zakrzepicy zatok zylnych mozgu i jednocze$nie powinno
by¢ brane pod uwage w diagnostyce roznicowe;j!”.

W celu lepszego zobrazowania zawitoSci 1 problemow diagno-
stycznych zwigzanych z tg jednostkg nozologiczng zdecydowa-
no si¢ na przedstawienie przypadku klinicznego, z ktorym moz-
na spotkac si¢ w codziennej praktyce na IP.

OPIS PRZYPADKU

A.O., lat 19, uczennica szkoty zawodowej, zglosita si¢ na oddziat
pomocy doraznej USK im. WAM z powodu wystepowania od
2 dni bolu glowy w okolicy potylicy. Bol rozwijat si¢ stopnio-
wo 1 nie reagowal na niesteroidowe leki przeciwbolowe. Dole-
gliwosci nasilaly si¢ natychmiast, kiedy pacjentka przyjmowata
pozycje siedzacg lub stojaca. Chora podawata dodatkowo wy-
stepowanie szumu usznego oraz nadwrazliwosci na Swiatto. Na
pytanie, czy kiedy$ juz wystapit podobny bol glowy, odpowie-
dziata twierdzaco, podajac, ze pot roku wezesniej lezafa na od-
dziale chorob zakaznych z powodu podejrzenia neuroinfekcji.
Udalo si¢ ustali¢, ze pomimo dwoch prob nakiucia nie pobrano
do badania ptynu mozgowo-rdzeniowego, a w badaniu przed-
miotowym stwierdzono sztywnoS¢ karku oraz dwojenie przy pa-
trzeniu na boki. Bol glowy samoistnie ustapit po kilku dniach
hospitalizacji.

Badanie przedmiotowe nie wykazato istotnych zmian w narza-
dach wewngtrznych. Stwierdzono przymusowe przyjmowanie
pozycji lezacej w trakcie cafego badania. Cisnienie tetnicze
110/70, tetno 76/min, temperatura ciata 36,6°C. W badaniu
neurologicznym z nieprawidiowosci stwierdzono wystepowa-
nie dwojenia przy patrzeniu do bokoéw - cechy obustronnego
uszkodzenia nerwdw odwodzacych. Wykonano dwufazowe CT
glowy, ktore ujawnito: symetryczny, ale do$¢ waski uktad ko-
morowy, praktycznie niewidoczne zewnatrzmozgowe przestrze-
nie plynowe oraz zaleganie w tozysku naczyniowym kontrastu,
co mogto wskazywac na subtelne obrzmienie tkanki nerwowej.
Badanie okulistyczne nie wykazato patologii. Wykonano nakfu-
cie ledzwiowe, uzyskujac wodojasny plyn mézgowo-rdzeniowy
wyplywajacy kroplami przy ciSnieniu 15 mm stupa H,O w po-
zycji siedzacej. Badanie laboratoryjne ptynu ujawnito nieznacz-
ne zwiekszenie zawartosci biatka — do 63 mg/dl przy cytozie
2/ul. Po zastosowaniu ,zwyczajowego” leczenia — plyndw hi-
potonicznych oraz napojow zawierajacych kofeing — uzyskano
zmnigjszenie dolegliwosci bolowych, ktore ustapily catkowicie
dopiero po 3 dniach hospitalizacji. Zaburzenie ruchomosci ga-
tek ocznych byto juz nieobecne w drugim dniu pobytu pacjent-
ki na oddziale. W trybie planowym wykonano dwufazowe bada-
nie RM glowy (rys. 1), kregostupa szyjnego, piersiowego oraz
ledZwiowego, ktore to badania nie ujawnity patologii mogacych
wspotistnie¢ z SIH lub by¢ ich przyczyng. Wykonane badania
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biochemiczne ujawnily tylko niewielki niedobdr witaminy A
(0,53 umol/I). W trakcie ponownej, planowej hospitalizacji cho-
rej wykonano mielo-CT, w ktérym stwierdzono wiclomiejscowy
wyciek ptynu w okolicy ledZzwiowej (rys. 2). W trakcie pobytu pa-
cjentki w szpitalu jednokrotnie zanotowano ci$nienie tetnicze
rzedu 90/40-50 mm Hg.

OMOWIENIE

U pacjentki rozpoznano bole gtowy zwiazane z samoist-
nym podcinieniem Srodczaszkowym na podstawie zebrane-
go wywiadu, badania przedmiotowego oraz badaf dodatko-
wych. Wykluczono inne grozne dla zdrowia schorzenia, ktore
mogg by¢ przyczyng bolow glowy: krwawienie podpajeczyndw-
kowe, zapalenie opon mozgowo-rdzeniowych czy zakrzepi-
ce zatok zylnych mozgu. Stwierdzono kardynalne cechy SPS,
natomiast kryteria ICHD z 2004 byly spetnione oprocz usta-
pienia bolu po wykonaniu faty z krwi podanej nadoponowo,
gdyz wyciek ptynu moézgowo-rdzeniowego byt wielomiejsco-
wy, a sama pacjentka nie brata pod uwagg jakiejkolwiek interwen-
cji zabiegowej, zwtaszcza ze rokowanie diugoterminowe dotycza-
ce ustapienia bolu jest takie samo w grupie leczonych za pomocg
iniekeji z wlasnej krwi i grupie leczonych plynami oraz kofeing®.
Zatem ceche t¢ nalezy traktowaC jako niedoskonato$¢ kryteriow
diagnostycznych. Dodatkowym argumentem skfaniajacym do nie-
rutynowego wykonywania nadoponowej taty z wlasnej krwi i tym
samym niespefniania kryterium ICHD jest wystgpowanie powikfaf
zabiegu, takich jak: nadoponowe zrosty, chemiczne zapalenie opon
mozgowo-rdzeniowych, uszkodzenia nerwdéw rdzeniowych, nad-
ci$nienie wewnatrzczaszkowe z odbicia 1 nieumySlne (jatrogenne)
uszkodzenie opony w innym micjscu®. W zwigzku z tymi powi-
ktaniami cz¢S¢ autorow uwaza, iz podejscie zabiegowe powinno
by¢ zarezerwowane dla przypadkow opornych na zwyczajowe le-
czenie®.

Komentarza wymaga stwierdzenie bardzo waskiego uktadu ko-
morowego bez wzmocnienia opony twardej w RM. Na te ob-
serwacje nalezy patrze¢ z perspektywy doktryny Monro-Kel-
liego z modyfikacja Weeda®, ktéra mowi, ze w zamknictej
przestrzeni, jakg jest czaszka, suma objgtosci tkanki nerwowej,
krwi 1 plynu mozgowo-rdzeniowego jest stafa. A zatem zmia-
na jednej objetosci pocigga za sobg zmiang wyréwnawcza po-
zostatych. W przypadku tej choroby moze doj$¢ do obrzmienia
mozgu (zwickszenia iloSci krwi), ale rowniez zwigkszenia ob-
jetosci tkanki nerwowej, na co wskazujg niedawne badania®.
Waski uktad komorowy bez wzmocnienia opony twardej w RM jest
spotykany zdecydowanie rzadziej, bo tylko w okofo 12% przypad-
kow SPS®, w zwiazku z czym nalezy uwazac przypadek pacjent-
ki za rzadszy wariant radiologiczny. W jednym badaniu, w ktorym
stosowano jako metodg lecznicza podawanie whasnej krwi nadopo-
nowo w pozycji Trendelenburga, na 42 pacjentéw tylko jeden miat
mnogie miejsca wycieku ptynu mdzgowo-rdzeniowego w odcin-
ku ledzwiowym; dodatkowo, jak w przypadku opisywanej pacjent-
ki, nie obserwowano u niego wzmocnienia opony twardej w RM“”.
Zazwyczaj uwaza sie, ze ten rodzaj bolu glowy spowodowany jest
wyciekiem plynu mézgowo-rdzeniowego, cho€ jego stwierdzenie
nie jest konieczne do rozpoznania zespotu.
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Rys. 2. Mielo-CT odcinka ledzwiowo-krzyzowego, strzalkami za-
znaczono miejsca wycieku plynu mozgowo-rdzeniowego

W przypadku pacjentki udato si¢ stwierdzi¢ wielomiejscowy wy-
ciek ptynu mozgowo-rdzeniowego w zachylkach korzeniowych
worka oponowego. Fakt ten sugeruje wade rozwojowa dolnego
odcinka kregostupa, ktdry embriologicznie rozwija si¢ z paczka
0gonowego, co stanowi o rozwojowej odrebnosci tej czesei kre-
gostupa®. Odcinek ledzwiowy kregostupa jest najrzadziej stwier-
dzanym migjscem wycieku ptynu mézgowo-rdzeniowego®?,
Przypadek zdecydowano si¢ przedstawi¢ z powodu rzadko-
Sci tej jednostki nozologicznej, a jednoczesnie dla przyblizenia
~problemu”, z kiérym moze spotkac si¢ lekarz neurolog i neu-
rochirurg na izbie przyje¢. Przypadki takie zdarzajg sig, czego
dowodzg obserwacje Schievinka, jak rowniez historia choroby
naszej pacjentki. Ostatnie publikacje w piSmiennictwie polskim
dotyczace podobnych rozpoznan pochodzg z ubiegtego wieku
1z tego powodu przypomnienie zespotu pozwoli na wlasciwe
postepowanie i leczenie tego rodzaju bolow gtowy. Dodatkowym
argumentem sklaniajacym autora do przedstawienia przypadku
jest fakt, iz stanowi on radiologicznie rzadszy wariant zespotu
oraz ze¢ stwierdzono w jednej okolicy anatomicznej wielomiej-
scowy wyciek ptynu mozgowo-rdzeniowego, co rowniez nie jest
czesto obserwowane.
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