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Kraniyoservikal veya kraniyovertebral bilegke (KVB) hem anatomik hem de radyolojik olarak kraniyal ve servikal omurgadan
ayr1 olarak degerlendirilmeyi gerektiren énemli ve kompleks bir gecis bolgesidir. Tibbi goriintileme alanindaki gelismeler
KVB gibi 6nemli alanlarin patolojilerine yonelik tanilarin daha dogru sekilde konulmasini saglamis ve hasta takibini
kolaylastirmigtir. S6z konusu arka beyin patolojilerine yonelik patofizyolojinin anlagilmasinin yanisira embriyolojik olarak
bolge gelisiminin bilinmesi de daha etkin tedavi yaklagimlarinin éniinii agmistir. Bu olusumlari ve organizasyonu daha iyi
anlamaya yonelik olarak embriyolojik gelisim siireglerini incelemek gereklidir. Ote yandan bu hususta bilgi sahibi olmak
gelisimsel anomalileri normal varyasyonlardan ayirmaya da yardimer olabilir.

Anahtar Sézciikler: Chiari malformasyonu, Embriyoloji, Kraniyoservikal, Kraniovertebral bilegke, Odontoid
ABSTRACT

The craniocervical or craniovertebral junction (CV]) is an important complex transitional region that needs to be evaluated
both anatomically and radiologically separately from the cranial and cervical spine. Advances in the field of medical imaging
have enabled more accurate diagnoses for pathologies of important areas such as CVJ and facilitated patient follow-up. In
addition to understanding the pathophysiology of the aforementioned hindbrain pathologies, knowing the embryological
region development paved the way for more effective treatment approaches. It is necessary to examine the embryological
development processes in order to better understand these formations and organization. On the other hand, knowledge of

this issue can also help distinguish developmental anomalies from normal variations.
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GIRIS

Kraniyoservikal veya Kraniyovertebral bileske (KVB) hem
anatomik hem de radyolojik olarak kraniyal ve servikal
omurgadan ayri olarak degerlendirilmeyi gerektiren 6nem-
li ve kompleks bir gecis bolgesidir. Tibbi gértintiileme ala-
nindaki gelismeler KVB gibi 6nemli alanlarin patolojilerine
yonelik tanilarin daha dogru sekilde konulmasini saglamis
ve hasta takibini kolaylasurmisur. S6z konusu arka beyin
patolojilerine ydnelik patofizyolojinin anlagilmasinin yani-
sira embriyolojik olarak bslge gelisiminin bilinmesi de daha
etkin tedavi yaklagimlarinin éniinii agmustir.

Kraniyovertebral bileske kemik yapilar; sinoviyal eklemler,
intrensek ligamentler ile membran ve kaslardan olusur.
Spinal kordun yanisira onemli kraniyal sinirleri de
barindiran bu bélge beyni ve bu kritik yapilari besleyen
damarlara da komguluk yapar.

Kemik doku agisindan incelendiginde, KVB fonksiyonel
ve yapilanma itibari ile 2 bilegene ayrilabilir. Bunlarin ilki,
merkezi bir aksi olusturan Odontoid (Dens), C2 vertebra
cismi ve Bazioksiput tarafindan olusturulur. Ikinci kisim
ise bu santral aksi ¢evreleyen 2 halkali yapidan meydana
gelir: Foramen Magnum (Klivus, Oksipital kondiller ve



Opisthion dahil) ve Atlantal halka (6n ve arka arklar ile
lateral cisimler) (13). Bu yapilar farkli bag sistemleri ile
sabit halde tutulurlar. Fonksiyonel olarak bu yapilar sinirls
rotasyon ve sinirli intrensek fleksiyon-ekstansiyona olanak
tanir.

Bu olusumlari ve organizasyonu daha iyi anlamaya yonelik
olarak embriyolojik gelisim siireglerini incelemek gereklidir.
Ote yandan bu hususta bilgi sahibi olmak gelisimsel
anomalileri normal varyasyonlardan ayirmaya da yardimet
olabilir.

Pre-Somitik Evre

Temelde KVB mezodermden kéken alir. Embriyonun 6n
arka (rostrokaudal) kutuplagmast gastrulasyon siirecinde
belirlenir. Otik vezikiile kadar olan prekordal mezodermden
kafa ve yliz kemik ve kaslarinin biiyiik cogunlugu olusur.
Bu dokunun kaudalinde ise somitik bolge bulunur ve
asagi uzanir. Notokord'un, néral tiip, sklerotogenezis ve
paraksiyel mezoderm olusumunda kilit rol aldigi bilinir
(1,3,4). Notokord'un olgunlastigi embrionik periyodun 4.
haftasindan sonra 5. ve 6. haftalarda sklerotomik hiicrelerin
cogalmast ve gocli sonucunda mezensimal perinotokordal
sklerotomlar olusur ve noral krest’in genislemesi ile spinal
sinirlerin olusumu gozlenir. Notokordun her iki tarafinda
epiblastik hiicrelerin yogunlagmast ile parakordal mezoderm
olusur. Buyap1 daha sonra presomitik mezoderm (PSM) veya
segmental tabakaya doniisiir. Alunct haftanin ortasindan
itibaren kondrifikasyon ve ossifikasyon baslar (5,15).

Birincil Segmentasyon: Somitogenez

Somitler olusmadan 6nce PSM diiz bir mezenesimal
dokudan

kutuplasma ve oryantasyon soz konusu olarak PSM'de

ibarettir. Somitogenez ile birlikte belirgin
onemli yapisal degisiklikler olur. Yeni olusan somit yogun

epitelyal kiireden (somitomer) olusur. Somitogenez
prokordal mezoderm’in olusumu ile baslar ve viicut aksinin
gelisimi ile devam eder. ilk somit otik vezikiiliin hemen

kaudalinde meydana gelir (6).

Gestasyonun birinci ayinin sonunda notokord ve néral
tiip somitlerin ventromedial kismindan olusan iskelet
mezodermal dokusu ile cevrilidir. Ilging olarak birincil
sklerotomlardaki hiicre dagiliminin  kraniyo-kaudal ve
mediyo-lateral gradiyent olusturacak kadar heterojen; hiicre
yogunlugunun kaudal ve lateral kisimlarda daha fazla oldugu
bildirilmistir (3). Ancak yeniden-sekillenme ile bu diizende
degisiklikler olur. Vertebra'yr olusturacak ikincil sklerotom
ile birlikte yogun olan lateral kisim vertebral arka (pedikiil,
artikiiler fasetler ve lamina) yapilara énciilitk eder. Santral
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kisim ise vertebra govdesi ve disk gibi yapilara 6nciiliik eder.

PSM’nin degisim mekanizmast 1976'da tanimlanan “clock
and wavefront” modeline gére gelisir (14). Buna gére PSM
hiicreleri somit olusumuna yénelik dalgalanim gdsterir ve bu
dalgalanim faz-bagimli olup bir “segmentasyon saatine” gore
kontrol edilir. Bu saate gore olgunlasma dalgasi yayildiginda
degisim dogrultusunda somitik olusum gergeklesir (14). Bu
dalgalanim ayrica biiyiik 6l¢tide genetik mekanizmalarin da
yonlendirilmesine aracilik eder.

Somitik Mezengimin Farklilagmas:

Embriyonik gelisiminin dérdiincii haftasinin  sonunda
notokord, mezengimal hiicrelerin paraksiyel mezodermden
ventromediyal goclinii uyarir. Bu hiicreler notokord’un
etrafinda birincil sklerotomlari olusturmak {izere toplanir.
Yeniden segmentasyon ile farkli somital orijinlerden
gelen hiicreler ikincil sklerotomlart olustururlar (15). Bu
somitogenezis ve tiim yeniden diizenlenmeler kraniyo-
kaudal yonde gergeklesir. Sklerotomlarin bir kismi ise
dorsolateral yonde go¢ ederek vertebral arkin olusmasina
onciiliik ederler (15). Buradaki en 6nemli husus, C2’nin iist
ve altndaki birincil sklerotomlarin anatomik ve fonksiyonel
gereksinimlerin  kargilanmasina  yonelik  olarak  farkls
sekillerde yeniden diizenlendigidir.

Her bir somit, olusmasindan birkag saat icinde dorsoventral
akst boyunca farklilagmaya baslar. Ventromediyal hiicreler
notokorda dogru goc ederek luminal hiicrelerle birlikte me-
zengimal sklerotomlari olusturur (2,7). Bu yapilar vertebral
yapilanmanin temelini olusturur. Dorsolateral hiicreler de
tekrar organize olarak dermomiyotomlart olustururlar. So-
mitlerdeki dorsoventral farklilagmanin biiytik olasilikla so-
nic hedgehog etkisinde oldugu bildirilmistir (8).

Sklerotomun Yeniden Segmentasyonu

Bukavraminvarolmasindaki temel neden somitlerarasindaki
etken metamerik smirlarin sklerotom gelisimi sirasinda
tekrar degismesi ve nihai vertebral sinirlarin ilkel olanlardan
tamamen farkli olmasidir (2). Somitik farklilasma sirasinda
ventromedial hiicreler lateral cift kiimeler ve tekli median
(aksiyel) kiimeler halinde organize olurlar. Vertebral kolon
olusumu o6ncelikle lateral sklerotomda meydana gelerek
yogun hiicreli kaudal ve daha az hiicreli kraniyal kisimlara
ayrilir. Kraniyal kisim periferik sinir sistemi dokusunu
desteklerken; kaudal kisim bir tiggen seklinde yapilanir.
Bu tiggenin aksiyel perikordal sklerotomunu goren tarafi
vertebral cisim ve pedikiile; dorsolateral kismi goren tarafi
noral arkin rudimenter kisimlarina ve ventro-lateral kismi
goren tarafi da kostal ¢ikinulara farklilasir.
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Kraniyovertebral Bilegkenin Farklilagmas:

Kraniyovertebral bileske oksipital ve ilk 3 servikal somitlerin
tirtiniidiir. 1lk ¢ oksipital somit aksiyel perikordal ve bir
lateral sklerotoma 6nciilitk eder. Ancak herhangi bir yeniden
segmentasyon soz konusu olmadigindan mezengimal
intervertebral sinirlar goriilmez. Bunlarin tamami daha
sonra birleserek ileride kondrifikasyona ugrayacak ve rostral
bazioksipital kismi olustururlar (11). Bunlardan farkls
olarak, 4. oksipital somitte yeniden segmentasyon goriiliir
ve transsizyonel sklerotom olan Proatlas’in olusumuna
yol agar (11). Proatlas'in kraniyal bolgesi diger 3 aksiyel
oksipital sklerotom ile birleserek Basion'u olustururken;
olasilikla birinci servikal somitten gelisen kaudal kismu ise
Dens’in apikal kismint olugturur (10). Ilerleyen yeniden-
segmentasyon siirecinde bu iki yapi arasinda bir sinir bolge
olusarak ileride Basion'un Densin bazal kismina bagli
olmasini saglar (11).

Dérdiincii ve 5. somitler arasinda, 6zellikle KVB agisindan
oldukca 6zellesmis transsizyonel bélge bulunur. Bu trans-
sizyonel bolge kafatasinin omurgadan bagimsiz olmasinda
ve aksis-dens organizasyonunda oldukga dnemli bir rol alir.
Proatlas’in lateral yogun bolgesi gelecekte oksipital kodille-
re farklanacak olan 2 ekzooksipitalis yapisina ve Foramen
Magnum’un anterolateral kenarina farklilagir.

Ust dort somit Oksipital somitler olarak bilinir. Sklerotomal
hiicrelerin bu somitlerden ventromedial olarak sefalik
notokorda dogru gocii birincil oksipital sklerotomlar:
olusturur. Oncelikli olarak ilk 3 sklerotom mezensimal
bazioksiputun biiyiik kismint olusturmak tizere birlesir (12).
Dérdiincii haftada, 4. oksipital ve 1. servikal sklerotomlarin
hipokordal yaylari sirasiyla proatlas ve atlas yaylart
olarak bilinir ve KVB gelisiminde belirgin hale gelir (9).
Notokord’un sefalik sonunu cevreleyen doku mezensimal
oksipital hibrid doku olarak bilinir ve kondrifikasyona
baslayinca Kordal kartilaj olarak adlandirilir (12). Ikinci
oksipital sklerotom hipokordal yay1 ticiincii sklerotom ile
birlesir. Lateral kisimlarda olusan kabartilar daha sonra
ekzooksiput olusumuna 6nciiliik eder. Bes haftalik bir
embriyoda 3. oksipital sklerotomun hipokordal yay:r 4.
olanin 6niinde ve st lateralinde goriiniir (12). Medial
kalintist  hipoglossal kanal iginde bir kemik ¢ikinty:
olusturur (11). Kondrifikasyon devam ettik¢e bu yapilarin
geri kalan bazioksiput ile birlesmesi tamamlanir ve Basion
olusur.

Embriyonel Geligim Problemleri

Vertebral kolonun normal gelisimi i¢in her 3 gelisimsel fazin
eksiksiz ve sorunsuz olarak tamamlanmis olmasi gerekir.

Bunlar 6ncelikle mezodermal Primordium’un membranéz
fazda sorunsuz olarak olusmasy; bu yapinin kartilaginoz
fazda kondrifikasyonu ve son olarak kemiklesmesi.
Ayricalikli olarak dens-aksis gelisiminde bir dordiincii evre
de bulunur ki bu evre iist ve alt dental sinkondrozlarin kemik
fizyonudur. Santral aks etkileyen anomaliler bu baglamda
2 sinifta incelenebilir: Dens-aksis kompleksini ilgilendiren
ve tim Odontoid disgenezisilerini kapsayan anomaliler;
Odontoid ile kafa kaidesinin iliskisini bozan bifid klivus,
platibazi, baziler kifoz, baziler impresyon ve retrofleksed
dens gibi bazisoksiput problemleri. Odontoid disgenezisi
yukarida bahsedilen 4 asamanin herhangi birinde sorun
olmast durumunda meydana gelebilir. Bu olast problemlere
primordium hiperplazisi, aplazi/hipoplazisi veya yeniden-
segmentasyonu problemleri 6rnek olarak verilebilir.
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