Chiari —tyyppinen epdmuodostuma (CM) tarkoittaa aivojen takakuopan suhteellista ahto-
utta (aivojen takakuopan tilavuus on siis suhteellisesti lian pieni sen sisdltdman aivokudoksen
MAadrddn ndhden), mink& seurauksena pikkuaivot ja usein myds aivorunko tyrdytyvat taak-
sepdin kallon isoon aukkoon (foramen magnumiin) tai sen IGpi.
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Syringomyelia (SM) tarkoittaa nesteentdyteisten onteloiden muodostumista selkéytimeen
aivoselkdydinnesteen epdnormaalin likkumisen seurauksena. Tarkein syringomyelialle altis-
tava tekij@ on Chiari —tyyppinen ep&dmuodostuma.



KUN PIKKUAIVOT EIVAT MAHDU KALLOON

Chiari-tyyppinen epimuodostuma on usean eri tekijian
muodostama ongelmakokonaisuus, johon liittyy sekid
kallon, ettd kallo-kaularankaliitoksen epdnormaali kehit-
tyminen, pikkuaivojen painautumista ja tyrdaytymistd sel-
kdydinkanavaan sekd kallon takakuopan ja niska-aukon
ahtautumista.

Téaminhetkisten tutkimusten valossa pikkuaivojen tyrdyty-
misen aste ei vaikuta syringomyelian kehittymisen riskiin,
mutta chiaria pidetdin silti tirkeimpéni syringomyelialle
altistavana tekijiana.

Chiaria ja syringomyeliaa esiintyy useilla pienilld roduilla,
mutta tutuksi se on tullut cavalier kingcharlesinspanieleille
tyypillisend vikana. Koirilla esiintyvi chiari on samankal-
tainen kuin ihmisilld todettu rakennepoikkeama, jota kut-
sutaan Chiari-malformaatioksi (Chiari epimuodostuma).

SYRINGOMYELIA JA SEN ATHEUTTAJA?

Syringomyeliassa aivo-selkdydinnesteen eli likvorin virta-
us on normaalista poikkeavaa, minkd seurauksena selkéayti-
meen muodostuu nesteontelo tai -onteloita, eli syrinxeja.
Miké tahansa tukkeuma, joka estdd likvorin normaalin
virtauksen, voi aiheuttaa syrinxin muodostumisen. Chiari-
tyyppisessid epamuodostumassa se on niska-aukosta tyréy-
tyvit pikkuaivot, mutta esimerkiksi vililevy voi myds toi-
mia tukkeena. Ontelo voi muodostua selkdytimeen myos
jonkin trauman, kasvaimen tai tulehduksen seurauksena.
Myos muut sairaudet, jotka hiiritsevit aivo-selkdydin-
nesteen kiertoa, kuten aivojen sisdiset kasvaimet, voivat
johtaa syringomyeliaan. Yleisin tukkeuman aiheuttaja on
kuitenkin pikkuaivojen tyontyminen selkdydinalueelle
kallonpohjan ison aukon kautta (Chiari epdmuodostuma).

Vaikka yleensd syringomyeliaontelon kuvataan esiintyvéan
kaularangan alueella, cavalier kingcharlesinspanieleita tut-
kineet tutkijat ovat havainneet, ettd onteloita voi esiintyé
koko selkidytimen matkalta, eikd suurin ontelo ole vilt-
tamittd kaularangan alueella. Kuitenkin kaikilla koirilla,
joilla tutkimushetkelld oli syringomyelia, oli ainakin jon-
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kinasteinen ontelo my6s kaularangan alueella. Pikkuaivo-
jen sykkimisen uskotaan olevan syy siihen, miksi Chiari-
tyyppisen epimuodostuman yhteydessd onteloita syntyy
muuallekin kuin heti kaularangan alkuosaan.

MITKA OVAT SYRINGOMYELIAN KLIINISET OIREET?

Syringomyeliaan voi liittyd paljon erilaisia oireita, ku-
ten toispuoleista hartian alueen raapimista, saman alueen
tuntoherkkyyttd, asennon muutoksiin liittyvadd dkkindistd
ulvahtelua, ataksiaa eli koordinaatiohiiriditd, asentotun-
topuutoksia, kasvohermohalvausta, skolioosia eli seldn
kdyristymistd sivusuunnassa, tortikollista eli kierokaulaa,
epileptisid kohtauksia ja kasvojen/pédéan hankaamista.

Tortikollis eli kierokaula.

Syringomeliassa kipukohta on yleensd niskan seudulla,
mutta kipukohdan tarkempi mééritteleminen voi olla vai-
keaa.

Koira saattaa rapsuttaa kipualueita, ja nimenomaan tyypil-
lisesti vain toiselta puolelta kehoa. Raapiminen voi keskit-
tyd korvan, niskan, olan tai rintalastan alueelle, eiki siihen
aina liity ihokontaktia (ilman raapiminen). Myos haukku-
minen, innostuminen ja muu ponnistelu voi laukaista raa-
pimiskohtauksen.

Koira saattaa olla yliherkkid myos kosketukselle. Tdmad,
kuten muutkin syringomyelian oireet ovat pddsdantoisesti
toispuoleisia. Kosketusyliherkkyyttd saattaa esiintyd nis-
kan, korvan, lavan tai rintalastan seudulla. Koira ei usein
anna myOskiin silittdi tai harjata itsedédn kyseiselti alueel-
ta. Kaulapannan ja vaatteiden pukeminen saattaa aiheut-
taa epamiellyttdaviid tunnetta. Koiran kipuaistimus voi olla
epidnormaalin voimakas tai pitk.

Raapimisen ja kosketusherkkyyden on ajateltu aiheutuvan
selkdytimen ontelon laajenemisesta selkdytimen yldsar-
veen ja siitd aiheutuvasta hermoperdisesti kivusta



Jotkut koirat tuntevat vain pientd kipua, mutta muita neu-
rologisia merkkejé ei esiinny vélttaméttd koskaan, tai ne
kehittyvét erittdin hitaasti. Vuonna 2007 tehdyssa tutki-
muksessa tutkijat havaitsivat, ettd vain 35 % koirista, joilla
havaittiin syringomyelia, nédyttivit kipuoireita.

Toinen koira voi olla erittdin toimintakyvyton kipujen ja
muiden oireiden takia jopa puolen vuoden sisilld ensim-
maéisten oireiden ilmaannuttua. Ontelon muodon ja koon
on todettu korreloivan selkedsti koirien oireiden voimak-
kuuden kanssa.

Pikkuaivot tyrdytyvit
niska-aukkoon (CM2)

Syringomyeliaan on yhdistetty myos erindisid kéytos-
muutoksia, muun muassa eroahdistusta, aggressiivisuutta
ja vieraspelkoa. Eroahdistuksen ja epédnormaalin voimak-
kaan kiintymyskéytoksen on huomattu korreloivan kivun
voimakkuuden kanssa. Voimakkaimmin kipuilevien koi-
rien on seurantatutkimuksissa todettu sietdvin huonoiten
rasitusta, ne eivit kyenneet rauhoittumaan normaalisti ja
niiden eldménlaadun koettiin olevan huonompi.

Samaisissa tutkimuksissa oireiden pahenemista voitiin ha-
vaita muun muassa kuumassa tai kylméssi lampotilassa,

aikaisin aamulla tai myohéin illalla tai tietysséd asennossa.

Kaikki oireet eivit selity kuitenkaan syringomyelialla, sil-
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14 my0s sellaisilla koirilla, joillatodetaan vain Chiari-tyyp-
pinen epimuodostuma, on havaittu oireita

Ihmisilld jo lievdn Chiari I -epimuodostuman on todettu
aiheuttavan kipuoireita kuten péaédnsirkyd. Sen on ajateltu
johtuvan pikkuaivojen tyrdytymisestd johtuvasta aivorun-
gon ja sielld sijaitsevan kolmoishermotumakkeen painau-
tumisesta. Koirilla, joilla on todettu ainoastaan Chiari-
tyyppinen epdmuodostuma, oireet ovat tyypillisesti kasvo-
jen hankaamista tai asennon vaihtamiseen liittyvad kipua.
On siis ajateltu, ettd my0s koirilla pelkkd aivorungon pai-
nautuminen voi aiheuttaa kipua.

Chiari-tyyppinen epdmuodostuma ei kuitenkaan aina ai-
heuta koiralle oireita, minkad vuoksi se on vaikea huomata
ja diagnosoida.

DIAGNOOSI JA HOITO

Diagnoosi voidaan varmistaa ainoastaan magneettikuva-
uksella. Koko selkdydintd ei yleensd kuvata, mikd saat-
taa aliarvioida mahdollisen syringomyelian vakavuuden.
Vuonna 2011 tehdyssé tutkimuksessa havaittiin, ettid koi-
rilla, joilla todettiin syringomyelia, oli aina jonkin asteinen
ontelo myds kaularangan alueella. Tdmén takia seulonta-
tutkimuksissa kuvataan ainoastaan kaularangan alue.

Syringomyelia on progressiivinen eli etenevi sairaus mut-
ta sen eteneminen vaihtelee suuresti yksiloiden kesken.

Parantavaa hoitoa Chiari-tyyppiselle epimuodostumalle
ja/tai syringomyelialle ei ole ja oireiden vdhentdminenkin
on joskus haastavaa. Minkédn ladkityksen ei ole tieteelli-
sesti todistettu kokonaan poistavan epimuodostuman tai
syringomyelian aiheuttamaa hermokipua. Yleensi koiralle
madratdin kipulddkitys sen koko loppueldmaéksi.

Kirurginen hoito sairauden hidastamisessa on joissain ta-
pauksissa mahdollinen, mutta sen hyodystéd ei ole suurta
nayttod.

Kennelliitolla on lista eldinlddkareistd, jotka tekevit viral-
lisia magneettikuvauksia seké asiantuntijalaédkareitd, jotka
lausuvat kuvat. Oireettoman koiran lausunnosta peritdin
60 e lausuntomaksu, kun taas oireellisen koiran lausunnon
saa ilmaiseksi. Oireellisen koiran epiviralliset tulokset on

my6s mahdolista saada Kenneliiton jalostustietojérjestel-
midn. Tédssd tapauksessa eldinlddkérin tulee tehdéd epivi-
rallinen lahete Kennelliittoon ja ldhettdd kuvien kanssa
my0s kédyntikertomus, jossa kdy ilmi koiran oireet.




ESTINTYMINEN KOIRILLA JA JALOSTUSNAKOKULMAT

Cavalier kingcharlesinspanielilla Chiari-tyyppisen epé-
muodostuman ja syringomyelian on todettu olevan pe-
rinndllistd. Rodussa Chiari-tyyppisen epimuodostuman
esiintyvyys on ldhes 100 %. Syringomyelian esiinty-
vyydeksi on arvioitu oireettomilla koirilla noin 46 % ja
yli 6-vuotiailla jopa 70 %. Sairautta on todettu yleisesti
my®6s griffon bruxellois-rodulla. My6s muilla roduilla ku-
ten yorkshirenterrierilld, kddpiovillakoiralla, chihuahualla,
mopsilla ja ranskanbulldoggilla on todettuja tapauksia.

selkéydinontelo eli syrinx

R el

(SM2)
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Vaikka periytyvyttd on tutkittu, ei periytymistapaa ole kui-
tenkaan saatu selvitettyd. Tutkimuksissa on havaittu, ettd
terveiden vanhempien jélkeldiset voivat sairastua, joten
periytyminen olisi resessiivistd eli viistyvidd. Toisaalta on
havaittu my®ds, etti sairaiden vanhempien

jélkeldiset voivat olla terveitd, mikd poissulkee edelleen
dominoivan eli vallitsevan periytymisen, mutta myds yk-
sinkertaisen vdistyvidn periytymisen. Sairautta esiintyy
tasaisesti kummallakin sukupuolella, mutta sukupuolikro-
mosomeihin liittyvdd periytymistd ei olla pystytty sulke-
maan pois.

Sairaudella n#yttdisi tutkimustulosten mukaan olevan
myds taipumus pahentua sukupolvesta toiseen. On havait-
tu, ettd jilkeldisten oireet alkavat usein aikaisemmin kuin
vanhempiensa. Usein vanhempien oireet saatetaankin ha-
vaita vasta jilkeldisten oireiden alkamisen jidlkeen. Ndiden
tulosten perusteella on siis ajateltu, ettd periytyminen on
todenndkdisesti autosomaalista vdistyvid, mutta siihen to-
dennikdisesti liittyy enemmaén kuin yksi geeni.
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Koska magneettikuvaus on kallis eiki kaikkien saatavilla,
ei jalostukseen kéytettdvid koiria vilttamitta tutkita, vaik-
ka suvussa olisi Chiari-epdmuodostumaa ja/tai syringomy-
eliaa. Tilloin niiden todellista tilannetta rodussa ei tiedetd,
koska myo0s oireettomilta koirilta voidaan tehdd 10ytoji
magneettikuvauksessa.

Kasvattajat haluavat yleensd kiyttdd jalostukseen nuo-
ria yksiloitd, mutta koska syringomyelian oireet saattavat
alkaa vasta myohemmalld idlld, ei nuorten yksiliden to-
dellisesta oireettomuudesta voida olla varmoja ilman mag-
neettitutkimuksia.

JALOSTUSTOIMIKUNNAN TERVEISET:

Tarvitsemme Kkipeidsti lisdd virallisia mgneettitutkimus-
mustuloksia syringomyelian ja Chiari-epdmuodostuman
tilanteen kartoittamiseen rodussa myds ihan tavallisilta ko-
tikoirilta, sekd erityisesti jalostukseen kiytetyiltid koirilta,
joiden suvussa on niitd sairauksia esiintynyt. Ongelma voi
olla jo suurempi kuin uskommekaan.

Rodun luonne- ja terveyskysely on avoinna yhdistyksen
verkkosivujen Terveys-osiossa. Oman koiran syringomye-
lian, Chiarin tai muun sairauden tai vian voi tulevaisuudes-
sa ilmoittaa jalostustoimikunnan ylldpitdmille julkiselle
viat ja sairaudet-listalle. Avoimesti kerrotut tiedot edesaut-
tavat rodun terveydentilan kartoittamista.

Liihteet:

https://helda.helsinki.fi/bitstream/handle/10138/154688/
lisensiaatin_tutkielma_Johanna_Forsgard_2015.
pdf?sequence=1&isAllowed=y

https://helda.helsinki.fi/bitstream/handle/10138/303821/
Lisensiaatin%20tutkielma_Juulia%20Martikainen.
pdf?sequence=2&isAllowed=y

https://onlinelibrary.wiley.com/doi/epdf/10.1111/jvim.14826

Yleisin syringomyelian aiheuttaja on pikkuaivojen
tyontyminen selkdydinalueelle kallonpohjan ison
aukon kautta (Chiari-epimuodostuma).

Muita tyypillisid syringomyelian aiheuttajia:

» tukkeuma lukinkalvonontelossa
¢ trauma

e kasvain

e tulehdus

e vililevyn pullistuma

* aivojen sisdiset kasvaimet




Syringomyelian kliiniset oireet

* tuntoherkkyys * epileptiset kohtaukset
¢ ulvahtelu * kasvojen/pain

* ataksia eli koordinaatiohdirio hankaaminen

* asentotuntopuutokset * eroahdistus

* kasvohermohalvaus * kosketusylliherkkyys
* skolioosi * agressiivisuus

« tortikollis eli kierokaula * vieraspelko

pdid on kddntyneend sivulle.

CHIARI-EPAMUODOSTUMAN JA SYRINGOMYELIAN MUUTOKSET LUOKITELLAAN SEURAAVASTI:

Keskuskanavan laajentuma/syringomyelia:

SMo0 normaali, keskuskanavan lipimitta alle 1,0 mm (ei keskuskanavan laajentumaa havaittavissa)

SM1 keskuskanavan lipimitta 1,0-1,9 mm

SM2 keskuskanavan lipimitta 2 mm tai suurempi, myos keskuskanavan ulkopuoliset syrinx-muodostumat
(riippumatta keskuskanavan halkaisijasta) tai syrinxin esiaste (presyrinx)
Chiari-epimuodostuma:

CMO0 normaali, pikkuaivojen takareuna pyorea

oM pikkuaivojen takareunassa painauma, mutta aivoselkiiydinnestetti niikyvissi pikkuaivomadon (vermis)
takaosan ja kallon ison aukon (foramen magnum) vilissi

CM2 pikkuaivot puristuneet kallon isoon aukkoon tai tyriytyneet sen lipi
Aivokammioiden laajentuma:

VMO0 sivuaivokammion lépimitta pienempi kuin aivokuoren Lipimitta

VM1 sivuaivokammion lépimitta yhti suuri kuin aivokuoren lipimitta

VM2 sivuaivokammion ldpimitta suurempi kuin aivokuoren lipimitta

Lisiksi luokitellaan koiran iki tutkimushetkelli:

a yli S-vuotiaat (5 v 1 pv idisté ldhtien)
b 3-5 -vuotiaat (3 v 1 pv ikdisesti tasan S5-vuotiaaksi)
¢ 18 kk-3 -vuotiaat (18 KKk iiistd tasan 3-vuotiaaksi)
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