SPINAL

PERIFERIK $INIR CERRAHISI BULTENI

Say1: 92 Temmuz / 2021

Dr. Enes AKKAYA, Dr. Balkan SAHIN

Sisli Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Klinigi, Istanbul

Derleme / Review

Chiari Malformasyonlarina Giris

Introduction to Chiari Malformation

(074

Chiari malfomasyonunu (CM) ilk kez Hans Chiari tanimlamistir. Geleneksel olarak 4 tip CM bilinmekle birlikte, siniflamaya
tip 0 ve tip 1.5 eklenmistir. Patogenezi hakkinda kesin bir fikir birligi yoktur. Tanida manyetik rezonans goriintiileme altn
standartur. Siringomiyelinin eslik ettigi olgularda, motor ve duysal uyarilmis potansiyeller tedavi planlamasi ve izlemde

yardimct olmaktadir.
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ABSTRACT

Chiari Malformations (CM) were firstly described by Hans Chiari. Although CM is traditionally classified to four groups,
recently Type 0 and type 1.5 were added into classification. There is no a consensus about its pathogenesis at the present.
Magnetic resonance imagine is the gold standard for diagnosis of CM. In case of CM associated with syringomyelia, motor
and somatosensory evoked potentials were commonly used for planning of treatment and follow-up.
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TANIM

Chiari malformasyonlari, serebellar tonsillerin basit hernias-
yonundan, serebellumun komplet agenezine kadar uzanan
genis bir arkabeyin anomalileri yelpazesidir. Chiari mal-
formasyonu terimi tip I igin kullanilirken, Arnold Chiari
malformasyonu tip II icin kullanilmaktadir. Manyetik re-
zonans goriintiileme (MRG) nin yayginlasmasi ile daha sik
goriilmeye baglamiglardir. Chiari Malformasyonunun pato-
fizyolojisi tamamen aydinlaulamamis olup muhtemeldir ki,
dogumsal, gelisimsel ve edinsel birgok fakeor etkendir. Do-
laysiyla, klinik yakinmlar, muayene ve gériintiileme bulgu-
larinda biiyiik cesitlilik vardir. Bu baglamda, dikkatli hasta
secimi, bu popiilasyon icin basarili sonuglara ulasabilmek
icin belki de en 6nemli noktadir (8,15).

TARIHCE

Dr. Hans Chiari (Prag Alman Universitesinde patolojik
anatomi profesérii - Sekil 1), 1890’larin baslarinda,
otopsi numunelerinde serebellum ve arkabeyni iceren bir
anomaliyi tarif ecti. Hans Chiari tarif ettigi malformasyon
tip I, II ve III olarak ayirilmistr. Ancak, daha sonradan Tip
II chiari malformasyonu olarak siniflandirilan anomaliyi
ilk gozlemleyen ve raporlayan Chiari degildi. Hollandal:
doktor ve anatomist Nicholas Tulp (1593-1674), Iskogyalt
John Cleland (1835-1925) ve Julius Arnold (1835-1915)
(Sekil 2) arkabeyin herniasyonlarini raporlamistt (7,18).

EPIDEMIYOLOJI

Ortalama goriilme yasi 41dir (12-73). Hafifge kadin
dominanst vardir (F/M:1,3/1). Chiari malformasyonuna
bagli semptomlarin ortalama goriilme siireleri 3,1 yaldur (1
ay-20 y1l) (13).



Sekil 1: Hans Chiari.

Sekil 2: Julius Arnold.

ETIYOLOJi
Etiyoloji sunlardan biri olabilir;
1. Kigiik arka cukur
A. yeteri kadar gelismemis oksipital kemik
B. algak seyreden tentoryum
C. kalinlasmis veya yiikselmis oksipital kemik

2. Edinilmis Chiari 1 malformasyonu; lumboperitoneal
santt veya multipl lomber ponksiyonu takiben (13).

3. Foramen magnum kenarindaki tonsil ya da beyinsapinda
araknoid ag veya skar veya fibrozis

4. Ust servikal omurganin anomalileri
A. kranyovertebral bileskenin hipermobilitesi
B. Klippel-Feil sendromu
C. atlasin oksipitalizasyonu
D.

foramen magnumda anterior indentasyon: baziller
invajinasyon ya da odontoid prosesin retroversiyonu

gibi...
5. Ehlers-Danlos sendromu

6. Kranyosinositozlar: ozellikle tiim siitiirleri igerenler (1,
11).

SINIFLAMA

Giintimiizde tip 1 genellikle eriskin form, tip 2 ve 3 ise
pediatrik formlar olarak tanimlanabilir. Bu tiplere sonradan
tip 0, tip 1,5 ve tip 4 de eklenmistir. Gelisimsel agidan,
Chiari tip I mesodermal kokenli; tip II, 111, ve IV néral
kokenli (néroektodermal) malformasyonlardan olusur (16).
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Tip 0

Arkabeyin sarkmast olmaksizin siringomyeli goriilmesi
durumudur. Tonsiller herniasyon ve diger sirinks sebepleri
MRda ekarte edilmelidir. Semptomlart posterior fossa ve
foramen magnum dekompresyonu ile geriledigi icin chiari
malformasyonlar: arasinda yer almugur. Aslinda, bu grubun
patofizyolojisi ¢ok iyi anlagilamamisur.

TiP 1

Chiari I Malformasyonu, serebellar tonsilin st servikal
spinal kanala dogru foramen magnum yoluyla kaudal olarak
5 mmden fazla herniye olmasi ile karekterizedir (5). Klasik
olarak tonsillerin herniasyonuyla ve sivri sekil almasiyla
beraber serebellumun kaudale yer degistirmesi ile sinirlidir.
Beyin sap1 ve IV. ventrikil (IV. ventrikiil kiigiik olsa da)
normal bir pozisyonda kalir. Tip IT'den farkli olarak medulla
kaudale yer degistirmemistir, beyinsapi olaya dahil olmaz, alt
kranyal sinirler gerilmez. Cocuklukta asemptomatik olabilir,
ancak siklikla bag agrisi ve serebellar semptomlarla kendini
gosterir. En sik beraber goriilen bulgu siringomyelidir ve
%30-70 oraninda goriiliir. Bazen de hidrosefali goriilebilir
(%7-9). Foramen magnum, herniye serebellar dokuya bask:
yapar ve BOS akimini kisitlamg olur.

Oksipitoatlantoaksiyel hipermobilite sendromu, kalitsal bag
dokusu bozukluklart olan hastalarda edinilmis Chiari I mal-
formasyonundan bahsedilebilir (9). Ozellikle Ehlers-Danlos
veya Marfan sendromunun bir sonucu olarak; asiri eklem
hipermobilitesi ve bag dokusu zayiflig: sergileyen hastalar,
kraniyoservikal bileskenin dengesizliklerine duyarlidir; bu
nedenle bir Chiari malformasyonu gelisme riski alundadir-
lar.

Tip 1.5

Bu tipte tonsillerin herniasyonuna ¢k olarak beyinsap: da
herniye olur. Tip I herniasyonu ameliyati olmus hastalar
incelendiginde %17’sinde beyinsapinin da herniye oldugu
goriilditkten sonra bu tip smniflamaya dahil edilmigtir
(4,6,10). Kalic1 siringomiyeli nedeniyle bu hastalarin
onemli bir kismi ikinci bir ameliyata ihtiyag duyar (19).

Tip 2

Ayni zamanda “Arnold-Chiari” malformasyonu olarak da
bilinen tiptir. Chiari malformasyonunun hemen hemen
istisnasiz spinal disrafizmin eglik ettigi ve cocuklarda gériilen
formudur. Chiari tip I'de gériilenin aksine, daha biiyiik bir
serebellar vermian yer degistirme vardur, ek olarak beyinsap:
ve dordiincii ventrikiil de foramen magnumdan herniye
olan yapilardir. Bu néral yapilara ek olarak koroid pleksus ve
baziller arter ve posterior inferior serebellar arter de kaudale
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yer degistirebilir. Torkiiler herofili, tektal gagalama ve bunun
sonucunda ortaya c¢ikan klival hipoplazisi ile hidrosefali
klasik anatomik iliskilerdir. Posterior fossa siklikla kiiciiktiir
ve foramen magnum geniglemistir ve siringomyeli ¢ogu
vakada mevcuttur. Tiim spinal disrafizmlerin %32’sinde tip
2 chiari mevcuttur (3). Iliskili noral tiip defekti nedeniyle
kolposefali goriilebilir.

Tip 3

Chiari malformasyonlarinin en seyrek olanidir, serebellum
ve beyinsapinin posterior ensefalosel icine herniasyonu ile
olur. Ayrica, anormal néroektodermal dokular ve oksipital
lob elemanlart oksipital ensefalosel igine herniasyonu
goriilebilir. Siringomiyeli, gergin omurilik ve hidrosefali de
goriilebilir. Arkabeyin herniasyonlarinin en agir formudur
ve teknik ve etik agidan yonetimi siklikla problemlidir. Tip
III malformasyonlu hastalarin prognozu genellikle kétiidiir.
Agir nérolojik, gelisimsel ve kranyal sinir defekederi ile
birlikte nobetler, solunumsal yetmezlikler de siktir. Nadir
gorilir ve genellikle yasamla bagdasmaz (21). Cerrahi
planlama, ensefalosel tedavisinin temel prensipleri ile
aynudur.

Tip 4

Bu tarusmali ve son derece nadirdir. Birgok yazar, birincil
serebellar agenezinin  ozelliklerini  bir Chiari dp IV
malformasyonu olarak tanimlar, ancak “kaybolan” bir
serebellum ile iliskili bir Chiari II malformasyonundan
ayirt edilmesi gerekir. Bu hastalarda arkagukur rélatif
olarak normal boyutta olur, ve arkabeyin herniasyonu
olmaz, primer serebellar agenezide rezidiiel kalinular

vardir.  Meningomiyeloselin ~ olmayisiyla, Chiari 1I
malformasyondan ayrilabilir (14).

RADYOLOJi

MRI, Chiari malformasyonunun teshisi icin kesin

goriintileme aracidir.  Serebellar tonsillerin  pozisyonu,
opistiyonun i¢ kenarindan baziyona kadar foramen
magnumda bir ¢izgi cizilerek, bu ¢izgiden serebellar
tonsillerin en alt ucuna olan mesafe, servikal veya beyin
MRI, sagital T1 ve sagittal T2 agirlikli gériintiilerinde
olgiilir. Stupheli klinik gériiniimii olan serebellar tonsiller
ektopisi olan hastalarda, dinamik MRG, BOS akim MRG
ek bilgiler saglanabilir. Pozitif bulgular arasinda pulsatil
sistolik tonsil inisi ve foramen magnum seviyesinde BOS
akisinin engellenmesi yer alir (17).

CM tdip 1 tamsinda genel kabul 5 mm den fazla tonsil
ckropisidir. Teknigin limitasyonlar: tonsillerin bilateral
yapilar olmasinin yaninda ozellikle gen¢ popiilasyonda

baziyon ve opistiyonun tespitindeki problemler, postoperatif
takipte opistiyonun c¢ikartilmis olmasinin yaninda bagin
fleksiyon ve ekstansiyonuyla seebellar tonsillerin yer
degistirebilmesi olarak sayilabilir. Koronal MRG kullanarak
Tubbs ve ark. Chiari tip 1 hastalarinin, sag ve sol serebellar
tonsiller arasinda %96 asimetri tespit etmiglerdir. Ayrica,
asimetrik tonsiller ektopi, midsagittal MRG'de kontralateral
daha az inen tonsilin kesite girmesi durumunda yanls
taniya yol agabilir. Ancak yapilan ¢alismalar sonucu CM tip
I’e tanit koymada faydali olan goriintillemenin midsagittal
MRG oldugu bildirilmistir (20).

ELEKTROFIZYOLOJi

Elektrofizyolojik calismalar, siringomiyelide klinik teshisin
onemli bir bilesenidir. Hastaligin seyrinde sirinkse bagli
gerginlik ile inen yollar etkilenmekte, segmental giicsiizliik,
atrofi, st motor noron bulgulari ve otonomik disfonksi-
yonlar goriilebilir. Siringomiyeliye bagli cesitli elekerodi-
agnostik bulgular tanimlanmigtir. Motor korteksin invazif
olmayan elektriksel veya manyetik stimiilasyonundan sonra
hem somatosensoriyel uyarilmis potansiyeller (SSEP) hem
de motor uyarilmis potansiyeller (MEP), omurilik yolla-
rinin morfolojik ve fonksiyonel lezyonlarinin tespiti icin
hassas araglardir. Hem SSEP hem de MEP izleme, omurilik
ve dorsal kolon yollarinin morfolojik ve fonksiyonel lez-
yonlarinin kantifikasyonunu ve segmental oryantasyonunu
saglar (2).

Cerrahi planlamadan 6nce Chiariye bagli bir syringomyeli
ile patent santral kanal ( hydromyeli) ayriminda, SSEP, MEP
ve silent periodlart (CSP, MNSP, CoSP) igeren kapsaml: bir
elektrofizyolojik inceleme yapilmalidir. Ancak intraoperativ
monitorizasyon (IOM) kullanimi chiari malformasyonu icin
halen tartgmali olmasina ragmen IOM altinda suboksipital
dekompresyon, Chiari I malformasyonlarini tedavi etmek
icin giivenli ve etkili bir yoldur (12).
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