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DERLEME / REVIEW ARTICLE

ERISKIN UST SPINAL KORD BASILARINDA GOZDEN KACAN BIR NEDEN:
TiP 1 CHIARI MALFORMASYONU

Hakan SABUNCUOGLU', i. Semih KESKIL?

OZET

Tip-1 Chiari malformasyonu diger adiyla pri-
mer serebellar ektopi; serebellar tonsillerin fora-
men magnumdan servikal spinal kanala dogru
yer degistirmesidir. Bu malformasyonun tam
olus mekanizmasi bilinmemekte ve olusmasin-
da cesitli teoriler 6ne sdrtlmektedir. Tip-1 Chiari
Malformasyonu’nda klinik; beyin sapi, medulla,
alt kafa ciftleri, serebellum ve spinal kord basisi-
na bagldir. En sik gérdilen bulgu, % 34 oraninda
suboksipital bas agrisidir. Agri ikinci siklikta ser-
vikal spinal bélgede gdrtiliir. Tip-1 Chiari malfor-
masyonu tanisinda kraniovertebral bileskenin
manyetik rezonans gortnttlemesi (MRG) altin
standarttir. Ancak giiniimtize kadar belirlenmig
kesin bir tedavi yéntemi yoktur. Semptomatik
hastalarda cerrahi tedavi, ilerleyen nérolojik defi-
sitleri durdurmak amaciyla yapilmaktadir.

ANAHTAR KELIMELER: Chiari malformas-
yonu, spinal kord, servikal, agri, basi.

SUMMARY

Chiari malformation Type-1 as known as pri-
mer cerebellar ectopy is changing position of ce-
rebellum through foramen magnum to cervical
spinal canal. The complete forming of this malfor-
mation is not known and several theories are sug-
gested. In Chiari malformation Type-1 , clinic
symptoms are due to compression of brainstem,
medulla, lower cranial nerves, cerebellum and
spinal cord. The most frequent finding is subocpi-
tal headache (34 %). For the pain, second frequ-
ently seen place is cervical spine. In Chiari malfor-
mation Type-1, MRI of craniovertebral junction is
a gold standard for diagnosis. However there is
no definite treatment method until now. For
symptomatic patients, surgical treatment is per-
formed to prevent progressive neurologic deficits.

KEY WORDS: Chiari malformation, spinal
cord, cervical spine, pain, spinal compression.
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Chiari malformasyonu tarihsel 6nemi nede-
niyle ayni konuda calismis iki bilim adaminin
adiyla "Amold-Chiari Malformasyonu" olarak
anilmaktadir. Ancak Chiari'nin daha yogun katki-
lari nedeniyle Chiari malformasyonu adi daha
sik kullanilmaktadir. Chiari malformasyonu, ilk
olarak 1884 yilinda Arnold tarafindan yayinlan-
mis ancak ilk seri 1891-1896 yillar arasini ige-
ren olgulardan Hans Chiari tarafindan yayinla-
narak, bu malformasyonun siniflamasi yapilimis-
tir. Primer serebellar ektopi adiyla da aniimak-
tadir. Tip-1 Chiari malformasyonu, sporadik ola-
rak gorulur. Hafif kadin predominansi vardir. 30-
40 yas kusaginda daha siktir. 4 tiptir. Tip-1'de
serebellar tonsillerin foramen magnumdan servi-
kal kanala dogru yer degistirmesi, Tip-2'de ton-
siller, serebellar vermis ve alt beyin sapinin fora-
men magnumdan servikal subaraknoid alana
yer degistirmesi ve beraberinde de siklikla miye-
lomeningosel bulunmasi s6z konusudur. Tip-3
kranioservikal bolgedeki (alt oksipital veya Ust
servikal) bir ensefalosel kesesi igine serebellum,
beyin sapi ve 4. ventrikllin fitiklasmasidir. Tip
4'te ise kuglk posterior fossa ile birlikte serebel-
lumda hipoplazi veya aplazi vardir. Ancak olgu-
larin buytk kismini Chiari malformasyonu Tip-1
ve 2 olusturmaktadir* .

Chiari malformasyonu olusmasinda traksi-
yon, hidrodinamik etki, kiglk posterior fossa
olusumu, gelisimsel duraklama, asiri blyime ve
birlesik teori seklinde c¢esitli teoriler ortaya kon-
mustur®?'. Bazi olgular lumboperitoneal sant
implantasyonu ve ¢ogul travmatik lomber ponk-
siyon sonrasi ortaya ¢ikmaktadir. Ancak gunu-
muizde en ¢ok kabul goren; birlesik teoridir. Bu
teoride, acik orta hat defekti varligi nedeniyle be-
yin omurilik sivisi (BOS) kagisi s6z konusudur.
Hastalarda beyin sapi ile tonsiller gevresinde pi-
al ve araknoid fibrosis olusumu ile spinal kordda
hidromyeli ve syringomyeli s6z konusu olabilir
(Sekil-1). Ayrica yapilan calismalarda yas ile
herniye olan tonsillerin uzunlugu arasinda ters
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oranti oldugu goésterilmistir. 1. dekatta herniye

olan tonsil uzunlugu 6 mm iken; 9. dekatta 3
mmidir),
Sekil 1- Tip-1 Chiari Malformasyonu: Siyah ok-Foramen

magnumdan spinal kanala uzanan tonsiller herniasyon;
Beyaz ok-Servikal bdlgede olusmus siringohidromyeli.

KLINIK
Tip-1 Chiari malformasyonunda; serebellar

tonsilleri 5-10 mm herniye olan olgularin %
30'unda ve 5 mm altinda olanlarin ise tamamin-
da semptom bulunmaz™. Ancak serebellar ton-
siller 12 mm asag! inmisse, hastalar kesinlikle
semptomatiktir. Serebellar tonsiller % 62 olguda
C1 altina, % 25 olguda ise C2 altina kadar uzan-
maktadir”. Semptomlarin ortaya ¢ikis siiresi or-
talama 3 yildir. Tip-1 Chiari Malformasyonu'nda
klinik; beyin sapi, medulla, alt kafa giftleri, sere-
bellum ve spinal kord basisina baghdir. Bulgular
spontan ortaya cikabilecegi gibi, travma veya fi-
ziksel aktivite nedeniyle de olusabilir. En sik go-
rilen bulgu, % 34 oraninda suboksipital bas ag-
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nisidir. Agri ikinci siklikta servikal bélgede gori-
lGr. Bazen retroorbital bélgeye, sirta nadiren de
kol ve bacaga yayilim goralur. Bir veya daha faz-
la ekstremitede kuvvetsizlik, duyu kaybi, agrisiz
yaniklar, diger sik gorulen semptomlardir. Foto-
fobi, diplopi, bulanik gérme, gérme alani defekti
gibi bozukluklar da goérulebilir. Dengesizlik, tinni-
tus, isitme azligi, vertigo, isitme azlidi otondrolo-
jik bozukluklar arasindadir. Beyin sapi kompres-
yonu sonucu alt kranial sinir ve uzun traktus bul-
gular gérulebilir. Buna baglh olarak yutma guclu-
g0, konusma bozuklugu, uyku apnesi, tremor ve
palpitasyon saptanabilir. Diger semptomlar ara-
sinda bas dénmesi, dengesizlik, cift gérme, elde
uyusma vardir. Yapilan nérolojik muayenede en
sik saptanan bulgular; hiperaktif alt ekstremite
refleksleri, nistagmus, yurayds bozuklugu, eller-
de atrofi, Ust ekstremitelerde kuvvet azligi, pele-
rin tipi duyu kaybi, serebellar bulgular, hiperaktif
Ust ekstremite refleksleri, alt kranial sinir disfonk-
siyonlari, Babinski bulgusu, alt ekstremitede
kuvvetsizlik ve dizestezidir™®.

Tip-1 Chiari malformasyonu ile beraber gori-
len patolojiler; omurilik santral kanalinin epandi-
mal katlarinda beyin omurilik sivisinin birikmesi
ve kanal i¢i basing artigi sonucu gelisen distan-
siyonla gérulen siringohidromyeli, foramen mag-
num cizgisinin altindan herniye olan tonsillerin
yapti§i mekanik basi sonucu BOS’nin hidrodina-
miginin bozulmasiyla olusan hidrosefali ve arala-
rinda baziler impresyon, C1-oksiput asimilasyo-
nu, Klippel-Feil anomalisi, C1’in inkomplet ano-
malisinin bulundugu kraniovertebral bileske ano-
malileridir®.

Siringomyeli, daha ¢ok servikal bélgede goé-
ralir. % 20-40 oraninda tip 1 Chiari malformas-
yonuna eslik eder'*®”. Siringomyeli gelistiginde
hastalarda kas zayifigi (Ust ekstremitelerde),
parestezi, hiperestezi, analjezi, anestezi, spasti-
site (alt ekstremitelerde), dizestezi, ekstremite-
lerde yanma hissi, pozisyon duyusu bozuklugu

2, 4, 17,19,23-24,33)

ortaya cikabilir’ . Hastalarin % 10-
15’inde hidrosefali gérulir. Bunun nedeni herni-
ye olan tonsillerin yaptigi mekanik basiya bagh
gelisen BOS hidrodinamiginin bozulmasidir.
Kraniovertebral bileske anomalileri ise tip-1 Chi-
ari malformasyonunda % 25 oraninda goérulr.
Skolyoz da sik basvuru da bulunulan sikayetler-
den biridir. Skolyoza eslik eden tip-1 Chiari mal-
formasyonlarin posterior fossa dekompresyonu
ile cerrahi tedavisinden sonra, skolyozda belirgin
derecede diizelme saptandigi bildirilmistir®”. Ay-
rica hastalarda C2 dermatomuna uyan dizestezi
saptanabilir. Buna bagli olarak bas ve boyun ha-
reketlerinde kisithlik gorilebilir. Hastalarda ge-
nel klinik bulgu spekturumunu anlatilanlar olus-
turmasina ragmen bu bulgularin bazilarn yas
gruplarina gore farklilik gosterebilir. Bu bulgular
infant yas grubunda solunum stridoru, epizodik
apneler, yutma refleksinin azalmasi veya kay-
bolmasi, nistagmus, sabit retrokollis, aglamama,
periferik fasial paralizi, Ust ekstremitelerde spas-
tisite ve hipertoni; cocukluk yas grubunda nistag-
mus, spastik quadriparezi veya Ust ekstremite-
lerde spastisite ve hipertoni, trunkal ataksi, tek-
rarlayan aspirasyon pnémonisi, gastro6zefageal
refll, 6ksruk refleksinin azalmasi veya kaybol-
masi; adolesan yas grubunda alt ekstremiteler-
de spastisite, siringomyeliye bagl duyu kaybi, el
veya Ust ekstremite atrofisi, trunkal ataksi, 12.
kafa cifti parezisi, skolyoz, valsalva manevrasi
ile olan epizodik boyun agrisi ve C2 dizestezisi;
erigkin yas grubunda ise, siringomyeliye bagl
duyu bozuklugu, nistagmus, basagrisi, vertigo,
boyun, omuz ve kol agrisi, Gst ekstremite ve kol
atrofisi, spastik paraparezi, dilde fasikilasyon ve
atrofi, solunum bozukluklari ve skolyozdur®.

TANI

Tip-1 Chiari malformasyonunda kesin tani
kraniovertebral bileskenin manyetik rezonans
gorintilemesi (MRG) ile konur (Sekil-2). Ug
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mm'ye kadar olan tonsiller hemiasyon fizyolojik
olarak normal kabul edilmektedir. MRG ile has-
tada hemiasyon derecesi ile, oksiput yluksekli-
gindeki azalma miktari ve tentorium derinliginde-
ki artma dizeyi saptanabilir. Tip-1 Chiari malfor-
masyonu saptandiginda, siringohidromyeli tani-
sini ekarte etmek igin tum spinal kanal MRG ile
taranmalidir. Ayrica siringohidromyeli saptanan
olgularda kraniovertebral bileske duizeyinde
BOS sirklulasyonunu degerlendirmek igin Cine-
MR yapilir 251191

Sekil 2- T2 agirlikli servikal MRG'de: Siyah ok-Foramen
magnumdan spinal kanala uzanan tonsiller hemiasyon;
Beyaz ok-Servikal bolgede olugsmus siringohid- romyeli
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Direk grafi ve miyelografinin tani degeri sinir-
lidir. Direk lateral ve lateral dinamik grafilerle
kranioservikal bileske anomalilerine ait patoloji-
ler (servikal kanalda genigleme, fizyon defektle-
ri, baziler invaginasyon gorilir. Hidrosefalisi
olan olgularda ise direk grafilerde sitirlerde
acilma saptanabilir. Bilgisayarli tomografi (BT)
ile yapilan miyelografinin tani degeri ise MRG'ye
yakindir™_ Ancak spina bifida ve orta hat defek-
ti olan hastalarda uygulanmasi zordur. Krani-
oservikal bileske anomalisi ve flizyon defekti
varliginda; MRG ve BT beraber yapilmalidir.
Yardimci tani yontemleri olarak, hastalar néro-
fizyoloji laboratuarinda degerlendirilerek, taniya
destek saglanabilir.

TEDAVI

Chiari malformasyonu igin ginimuze kadar
ortak bir goris olarak belirlenmis kesin bir teda-
vi yontemi yoktur. Semptomatik hastalarda cer-
rahi tedavi ilerleyen norolojik defisitleri durdur-
mak amaciyla yapilir. Tipi Chiari malformasyo-
nu uzun dénemde yavas gelisir, klinik bulgular
ise varolan patolojilerin ¢esitliligi ve derecesine
gore degisim gosterir. Klinik, kraniovertebral bi-
leskede olusan kompresyon sonucu gelistigi
icin; cerrahi tedavide amag, varolan kompresyo-
nu ortadan kaldirmak ve BOS basincini azalt-
maktir®,

Radyolojik olarak tanisi konmus olgularda
eger klinik bulgu yoksa, siringohidromyeli yok
vel/veya elektrofizyolojik testler sonucu patoloji
saptanmamissa; hastalar spinal MRG ile diizenli
izlenmeli ve klinik bulgu varliginda hekime da-
nigsmasi gerektigi belirtiimelidir. Tip-1 Chiari mal-
formasyonuna siringohidromyelinin eslik ettigi
olgularda ise, norolojik muayenede sorun sap-
tanmissa veya norolojik muayenesi normal an-
cak elektrofizyolojik test sonuglari bozuksa cer-
rahi tedavi yapilmasi gerekir. Cerrahi tedavi yon-
temleri halen tartismalidir. Hastalara sadece si-
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ringoplevral sant uygulamasini Onerenler olsa
da, cerrahi tedavide mutlaka kranioservikal de-
kompresyon yapilimali ve BOS’nin gegisi saglan-

2,8,13,17,28,32)

malidir' )

Hidrosefalinin eslik ettidi tip-1 Chiari malfor-
masyonu olgularinda, kafa ici basing artigi send-
romu nedeniyle klinik bulgular goérdlir, bu ne-
denle hastalara ventrikiloperitoneal sant kon-
masi gerekir. Ayrica yapilan bu uygulama sonu-
cu, siringohidromyeli ve hidrosefali birlikteligi
olan olgularda, klinik bulgularda gerileme de
saptanir®.

Kraniovertebral bélgeye yapilan dekompres-
yon icin hastaya oturur veya Concorde (ytziko-
yun) pozisyonu verilerek bas civili baslikla tespit
edilir. Protuberantia oksipitalis eksterna ile C3
arasina uygulanan insizyon ardindan 3x3 cm
boyutlarinda suboksipital kraniektomi yapilarak;
foramen magnum arka kenari rahatlatilir, buna
C1 laminektomi eklenir. Laminektomiye tonsil
ucu gorilene kadar devam edilmelidir. Gerekirse
C2'ye de laminektomi yapilir. Daha sonra dura-
ya “Y” seklinde insizyon yapilir. Kalinlagsmis
araknoid bantlar temizlenir. % 41 olguda fibréz
yapisikliklarin dura, araknoid ve tonsiller arasin-
da olustugu, foramen Luschka ve Magendi'de ti-
kanma goruldiga bildirilmistir™. Fibréz yapisik-
liklarin disseksiyonu yapilirken dikkatli davranip,
posterior inferior serebellar arter zedelenmeme-
lidir. Zedelenirse hastada beyin sapinda beslen-
me bozuklugu ve 6dem meydana gelir ve aku-
adukt tikanarak akut hidrosefali tablosu gelisebi-
lir ve bu tablo élumle sonuglanir. Son olarak ka-
davra durasi veya hastadan alinan fasia lata kul-
lanilarak genis duraplasti yapilip dura kapatilir.
Bazi cerrahlar ise durayi actiktan sonra arakno-
idi agmaksizin ve duraplasti yapmadan operas-
yonu sonlandirirlar. BlyUk kraniektomi yapilan
olgularda yapigikliklar olugsmasi; servikal kanal
basisina neden olabilir. Bu nedenle duranin ka-
patilmasi postoperatif gelisebilen psédomenin-
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gosel ve yapisiklik olasiliklarini belirgin Olctide

2,8,15,19,24,28)

azaltirt )

KOMPLIKASYONLAR

Operasyon sonrasi en sik gelisen komplikas-
yon solunum depresyonudur. Ozellikle operas-
yon sonrasi ilk 5 giin iginde geligir. Bu nedenle
opere edilmis hastaya solunum monit6rizasyonu
yapilmasi gerekir. Diger komplikasyonlar ise hid-
rosefali, BOS fistiilli, araknoidit, menenijit, kana-
ma, serebellar enfarkt, kemik anomalilerine bag-
I veya iatrojenik instabilite ve ilerleyici servikal

16,26,30)

kifozdur! .

PROGNOZ

Tip-1 Chiari malformasyonunda semptomlari
uzun zamandir varolan, agir nérolojik defisite sa-
hip, kas atrofisi ve deformitesi gelismis, agir du-
yu kusuru olan hastalarda prognoz kétudar.
Eger posterior kolonlar etkilenmemigse ve sorun
sadece spinotalamik yolda ise duyu kusuru du-
zelebilir. Operasyon sonrasi erken dénemde %
70 hastada semptomlarin iyilestigi, % 16 hasta-
da ise semptomlarda belirgin bir dizelme olma-
dig saptanmigtir™.
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