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Chiari Malformasyonu
Chiari Malformation

(074

Chiari malformasyonu, arka fossa yapilarinin foramen magnumdan iist servikal spinal kanala dogru degisen derecelerde
yer degistirmesi ile birlikte olan, kranyovertebral bileskenin ve art beynin (hindbrain) konjenital bir anomalisidir. Bu
malformasyonlar, 19. yiizyilin sonlarinda tanimlanmig olmasina ragmen patogenezlerinin ve dogal gidislerinin tam
agtklanmamig olmasi, belirtisiz olgularin giderek daha fazla saptanmasi ve eslik eden patolojilerin ayri sorunlar teskil etmesi
nedeniyle halen bir¢ok aragtirmanin konusu olmaktadir. Bu derlemede Chiari Malformasyonlar: ve eslik eden patolojilerin
nedenleri ve tedavi planlamasi hakkinda bilgiler verilecektir.

Anahtar Sézciikler: Chiari malformasyonu, Foramen magnum, Anomali

ABSTRACT

The Chiari Malformation is a congenital anomaly of the craniovertebral junction and hindbrain. It is characterised by
the herniation of posterior fossa structures through the foramen magnum into the cervical spinal canal. Although Chiari
malformations were described at the end of the 19th century, they are still the main subject of many studies because their
pathogenesis and natural course are not fully explained, asymptomatic cases are increasingly detected and accompaying
pathologies pose separate problems. In this review, information about Chiari Malformations and the causes of accompaying

pathologies and treatment planning will be given.

Keywords: The Chiari malformation, Foramen magnum, Anomaly

GIRIS

Chiari malformasyonlart (CM), arka fossa yapilarinin
foramen magnumdan st servikal spinal kanala dogru
degisen derecelerde yer degistirmesi ile birlikte olan,
kranyovertebral bileskenin ve art beynin (hindbrain)
konjenital bir anomalisidir ve siklikla serebrospinal
aksisin diger anormallikleri ile iliskilidir (3,7). Chiari
Malformasyonlar: ilk olarak John Cleland tarafindan
1883’ de tanimlanmugtir. Daha sonra 1891 yilinda Hans
von Chiari tarafindan herniasyon derecesine gore dort
gruba ayrilmustur (26,27). 1907 yilinda Schwalbe bu
malformasyona Arnold’un adini eklemis bdylece Arnold-
Chiari Malformasyonu (ACM) tanimi dogmustur, bu

tanim genellikle Chiari Malformasyonu Tip II (CM 2) icin
kullanilmaktadir. Bazi yazarlar da Chiari Malformasyonu
Tip I (CM 1) i eriskin formu, spinal disrafizmin eslik ettigi
Chiari Malformasyonu Tip II (CM 2) ve III (CM 3) it cocuk
formu seklinde siniflandirmaktadir (23). Bunlara sonradan
tedavi farklilig1 géz 6niine alinarak Chiari malformasyonu
Tip 0 (CM 0), Chiari malformasyonu Tip 1,5 (CM 1,5),
Chiari malformasyonu Tip V (CM V) ve Complex Chiari
gibi tanimlarda eklenmistir (6,15).

Tanim ve Sinifflama

Chiari tip I malformasyonu orjinal siniflamada serebellar
tonsillerin foramen magnumdan 5 mm den fazla asag:
dogru fitiklasmasi olarak tanimlanmistir.
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Chiari tip II malformasyonunda serebellar vermis,
tonsiller ve 4. Ventrikiiliin kaudale dogru yer degistirmesi
ile karakterizedir, Arnold-Chiari malformasyonu olarak da
tanimlanir.

Chiari tip III malformasyonunda iist servikal bir defektten
finklasan ve genellikle serebellar yapilarin icine hernie
oldugu bir ensefalosel kesesi mevcuttur. En nadir goriilen
Chiari formu olup, genellikle agir beyin sapt bulgularui

vardir ve yagsam siireleri kisadir.

Chiari tip IV malformasyonu ise genellikle tentoryal
birlikte hipoplaziyi
tanimlayan eski bir klinik terimdir.

hipoplazi ile goriilen  serebellar

Chiari tip 0 malformasyonunda tonsil fitiklasmasinin eslik
etmedigi sig ve kiiciik arka cukur ve kapali sisterna magna
mevcuttur.

Chiari tip 1,5 malformasyonunda ise spina bifida
olmaksizin beyin sap1 ve tonsil fittklasmasi birlikee goriiliir.
Bu alt tipte siringomyeli insidanst ytiksektir ve bu hastalarda
klinik seyir agirdir (13).

Patofizyoloji

Bircok hipotez ortaya aulmasina ragmen CM’ larin
patofizyolojisi ¢ok iyi anlagilamamustir. Mclone ve Knepper
in 1989'da ileri strdiigii birlesik teori (Primer kapanma
defekti ve noral tiiptin sekonder riiptiirii), etiyolojiyi ve
CM 2’ deki patolojileri agiklayan en uygun teoridir (23).
Intrauterin acik spinal disrafizm nedeni ile BOS agik
olan santral kanaldan amniotik kese icine akmaktadir.
Bunun sonucu lateral ventrikiil icinde hidrodinamik
basing diser, primitif ventrikiiler sistem bosalir ve kollabe
olur. Normalde primitif ventrikill sistemin gerginligi,
cevresindeki mezenkimal ve endokondral kemiklesmeyi
indiikler. Ventrikiil basincinin diismesi ve ventrikiil gerilim
gliciniin azalmasi veya yoklugu mezenkimal ve endokondral
kemiklesmeyi saglayamaz. BOS kagag: yliziinden ufak bir
posterior fossa gelisir. Ventrikill ici basincin diisiik olmast
posterior fossanin bu bélgedeki gelismekte olan merkezi
sinir sistemi yapilarina yetersiz kalacak derecede kisa ve
kiigiik kalmasina neden olur. Bunun sonucu, gelismekte
olan serebellum anormal bir sekilde asagida yerlesir. Ancak
biittin dpleri tanimlayan ortak tek bir patojenez yoktur.
CM beyin omurilik stvisinin dolasiminda ortaya ¢ikan
patolojilere bagli olabildigi gibi kafa ici lezyonlarla ve
kalitsal bag dokusu hastaliklariyla da iliskili olabilir (9). CM
1 mezodermal, CM 2 ve 3 noroektodermal defektler olarak
tanimlanmaktadir (2).

Tam

Kraniyovertebral birlesimi gdsteren MRG  tant icin
secilmesi gereken ilk yéntemdir ve tek bagina yeterlidir
(3). CM radyolojik olarak serebellar tonsillerin foramen
magnumdan agagiya dogru 5 mm (kimi yazara gore
3mm) veya daha fazla yer degistirmesi seklinde tanimlanir.
MRGde rtonsillerin, beyin sapinin, IV. Ventrikiiliin
fiuklagmasi ile beraber hidrosefali, siringomiyeli gibi
diger anomalilerin godsterilmesini saglar. Kraniyovertebral
bileske gelisim anomalileri digiiniilen olgularda kemik
yaptyt arastirmak icin BBT, Direke kafa grafileri yapilabilir.
Birlikte siringomiyeli olan olgularda, kraniyovertebral
bileske diizeyinde BOS sirkiilasyonunu degerlendirmek
icin Cine-MR yapilir. CM olgularinda 6nde BOS akimi
varken posteriorda akimin az ya da hi¢ olmadig saptanir
(3). Ultrasonografi bebeklerde tonsil herniasyonunun ve
siringomiyelinin tanisinda kullanilabilir. Prenatal USG
ve/veya fetal MRG ile erken tanida miimkiindiir. Per op.
USG ise 4.ventrikiil-sirinks iliskisini gérmek ve ameliyat
planlamasi agisindan énemlidir (9)

CHIARI TiP I MALFORMASYONU

CM’nin en basit formudur. Genellikle sporadik goriiliir.
Seyrek olarak genetik gecisi vardir (5, 25). Kadinlarda
biraz daha sikur. Adélesan ve adultarda gorilir, 3-4.
dekatta siktir (5,7). Erigkin tipi CM olarak da adlandirilir.
Serebellar tonsillerin foramen magnumdan asagiya dogru
sarkmast ile karakterizedir (Sekil 1). Erigkinlerde serebellar
tonsillerin foramen magnumdan 3 mm ‘e kadar sarkmasi
normal olarak kabul edilir, 5 mm ve iistiinde olan sarkmalar
CM tip I olarak adlandirilir. Sarkmanin boyutu ile klinik
semptomlar korele degildir.

CM tip I nonspesifik hafif bas agrisindan ani 6liime kadar
degisebilen ¢ok degisik belirti ve bulgulara neden olabilir.
Siringomyelinin ve CM 1’e eslik eden diger patolojilere
bagli klinik semptomlar goriilebilir.

Oksiiriikle tetiklenen bas agrist varliginda CM 1 akla
gelmelidir  (11). Tipik olarak bas agrist suboksipital
bolgededir, bunun serebellar tonsillerin foramen magnumu
oldugu distinilmekeedir.
manevrast ile agrinin siddetlenmesi tipiktir. Isitme kaybt

ttkamasina  baglt Valsalva
ve diger otolojik bulgular (dengesizlik, isitme kaybi, bas

dénmesi ) CM P’in en sik klinik bulgularidir (11).

Literatiirde %40-75 oraninda CM 1’e siringomyelinin eslik
ettigi bildirilmistir (Sekil 2).

Siringomyeliye bagli belirti ve bulgular el adelelerinde atrofi,
tetraparezi, kol ve omuzda ilgili dermatomlarda disestezi
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Sekil 2: CM 2 olan bir olguda tonsiller herniayona eslik eden

siringomyeli.

ve skolyozdur. Skolyoz cocuklardan ergkinlerden daha sik
gortlir (10). Gorme ile ilgili semptomlar ve endokrin
bozukluklarda CM 1'de goriilebilir.

Serebellum  ve/veya medullanin  foramen magnum

diizeyinde bast altunda olmasina ve siringomyeliye bagli
olarak alt kranial sinir bulgulari ile beraber nistagmus, ataksi
gibi serebellar bulgular gelisebilmektedir. Spastisite, derin

tendon reflekslerinde artis ve Babinski yaniti pozitif olarak
saptanabilir.

Tedavi

Belirtisiz olgularin tedavisi tartismalidir. Hem tonsil

finklagmasinin - hem  siringomyelinin  eriskinlerde  ve
cocuklarda kendiliginden diizelebildigi bildirilmisse de bu
durumun gercek sikligi ve hangi yasta daha sik gortldagi
bilinmemektedir (21). Yasamin ilk 10 yilinda saptanan
kiigitk arka cukur, belirti veren CM geliseceginin bir
gostergesidir. Oysaayni kiiciik arka cukur belirtisiz ya da hafif
belirtili olarak ikinci on yilda saptanirsa yeni belirti ortaya
¢tkma olasiligi daha disiiktiir (29). Ozellikle gocuklarda,
tonsil fiuklagmasinin  kafatasi biiytimesiyle gerileyecegi
bildirilmistir (29). Bu nedenle belirtisiz olgularda, ozellikle

cocuklarda tutucu tedavi énerilir.

Cerrahi tedavi ilerleyen nérolojik defisitler ve ek patolojilerin
varligt durumunda ve skolyoz cerrahisi planlanan olgularda
yapilir. Amag asgari mevcut nérolojik durumu korumakur
(3). Siringomyeli varlig1, beyin sapt basist veya alt kranyal
sinir tutulumu bulgular: olmasi cerrahi karar i¢in énemli
kriterlerdir.

CM T’in standart cerrahi tedavisi foramen magnum diize-
yinde bastyr kaldirip BOS akimini normale dondiirmeye
yonelik Foramen Magnum Dekompresyonudur (FMD).
Tek bagina kemik dekompresyonu yapilabilecegi gibi, dural
dekompresyon ve tonsil rezeksiyonu gibi araknoid ici islem-
lerde eklenebilir. Suboksipital kraniektomiye genellikle C1
laminektomi eklenir, gereklilik halinde laminektomi diger
servikal vertebralara da uzaulabilir. Ancak C2 laminektomi
sonrast C2 vertebranin arka elemanlarina yapisan kas grup-
larinda olusacak atrofiye sekonder olarak boyun hareketle-
rinde kalici agr ve kisitlilik gelisebilecegi unutulmamalidir.
Bir diger 6nemli nokta suboksipital kraniektomi alaninin
genisligidir. Kraniektomi icin genel kabul 3x3 cm.lik bir
alanin yeterli oldugu ydniindedir, daha genis kraniektomi
yaptmasinin serebellumun daha fazla sarkmasina neden
olacagi unutulmamalidir.

Sadece kemik dekompresyon yapildigi zaman foramen
magnum diizeyinde BOS akiminin yeterli olup olmadig:
ultrasonografik olarak kontrol edilmelidir (22). BOS aki-
munin yeterli olmadigt saptanirsa duraplasti uygulanmalidir.
Duranin agilmasi sayesinde arka cukur hacmi genisletilebilir
ve BOS akimina engel olan araknoid bantlar kesilip, gerekli-
lik halinde tonsil rezeksiyonu da yapilabilir.

Hidrosefalinin eglik ettigi olgularda, tedaviye o6ncelikle
Hidrosefaliden baglanmasi tonsil ficklagmasini ve siringom-
yeliyi kismi olarak diizeltebilir. Baziller invaginasyon gibi
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kafa taban: anomalilerinin varligi durumunda posteriora
agilanmis odontoid beyin sapini énden sikistirabilir. Bu
olgularda kombine olarak nden odontoid rezeksiyonu ile
beraber arkadan stabilizasyon cerrahisi gerekebilir (21).

Daha yakin zamanlarda, omurgada kullanilanlara benzer
minimal invaziv teknikler tanimlanmistir. Bunlar daha
kiigiik insizyonlara, daha az yumusak doku hasarina, daha
az dural manipiilasyona, daha kisa hastanede kalis siiresine,
daha hizli iyilesmeye ve daha az komplikasyona izin verir
21).

CHIARI TiP II MALFORMASYONU

Chiari tip II Malformasyonu (CM 2), CM’nin hemen
daima spinal disrafizmin eslik ettigi ve ¢ocuklarda goriilen
formudur (Sekil 3). Spinal disrafizmlerin %32 sinde CM
2 vardir (16). Mclone ve Knepper in 1989da ileri siirdiigii
birlesik teori (Primer kapanma defekti ve néral tiipiin
sekonder riiptiirii), etiyolojiyi ve CM 2 deki patolojileri
agiklayan en uygun teoridir (23). Intrauterin agik spinal
disrafizm saptanan ve Fetal Cerrahi uygulanan olgularda
CM 2 goriilme oraninin anlamli 6lgiide azalmasi da bu
kurami destekler (24). Intrauterin agik spinal disrafizm
nedeni ile BOS acik olan santral kanaldan amniotik kese
icine akmaktadir. Bunun sonucu lateral ventrikiil icinde
hidrodinamik basing diiser, primitf ventrikiiler sistem
bosalir ve kollabe olur. Normalde primitif ventrikiil sistemin
endokondral

kemiklesmeyi indiikler. Ventrikiill basincinin  diismesi

gerginligi, cevresindeki mezenkimal ve
ve ventrikiill gerilim gliciinin azalmast veya yoklugu
mezenkimal ve endokondral kemiklesmeyi saglayamaz.

BOS kacagy yiiziinden ufak bir posterior fossa gelisir (2).

4 00<4- bl

CM 2'de klinik bulgular hidrosefaliye ve eslik eden diger
patolojilere baglidir. Bunlar beyin sapt ve alt kraniyal
sinir (%45), serebellar (%7) ve iist servikal kanal (%48)
bulgularindan olusmaktadir ve yasa gore degisiklik gosterir.
Bebeklerde solunum giigliigii, alt kranial sinir felcleriyle
kendisini gosterir. Aspirasyon pndémonisi, apne ataklari,
spina bifida komplikasyonlari o6liime yol acabilir. Bu
bebekler “good baby” olarak adlandirilir, ¢linkii aglamaz
ve bagirmazlar ya da sesleri zor duyulur. Irritabilite, apne,
stridor, opistotonus, aspirasyon pnomonisi, aglayamama,
yutma giigligli, nistagmus, motor defisit ile gelirler. Bu
yas grubunun yaklasik olarak ticte birinde beyin sap1 basist
belirti ve bulgular1 goriiliir. Bu grupta mortalite %15 ile
35 arasindadir (28). Olgularin bir kisminda ise hi¢ belirti

yoktur ve tani tesadiifen konmaktadir.
Tedavi

CM2 ve spinal disrafizm tedavisinde erken postnatal
dénemde ilk 48 saatteki defeke kapatulmasinin enfeksiyon ve
kontrolsiiz BOS akiginin nlenmesini engelledigine yonelik
bir ¢ok veri mevcuttur (16). 1980’lerden beri deneysel
ve klinik calismalarda intrauterin fetal cerrahi iizerinde
durulmaktadir. Bu ¢alismalar 2 ana hipoteze dayanmaktadir.
Birincisi kesekin intrauterin yasamda kapatilmast omurilikte
amniyotik swvinimn olusturdugu sekonder toksik etkileri ve
nérolojik islevlerin bozulmasini 6nleyebilir. Ikincisi ise BOS
akiminin durdurulmastyla hidrosefali ve arkabeyin sarkmast
engellenebilir. Intrauterin meningomiyelosel operasyonu
yapilan bebeklerde CM2'de tonsillerin ve beyin sapinin
asag1 sarkmasinin belirgin olarak azaldig1 gosterilmistir (1).

CM2 olgularinin %80’inde hidrosefali mevcuttur (Sekil
4). Eslik eden hidrosefali varliginda ventrikiiloperitoneal

Sekil 3: CM 2 olan
bir olguda tonsiller
herniasyona eslik eden
spinal disrafizm.
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Sekil 4: Tonsiller herniasyona eslik eden hidrosefali goriiniimii.

(VD) sant takilmasi, yapilmast gereken ilk islemdir. Bunun
icin 6zellikle akuaduke stenozu olan olgularda endoskopik
3.ventrikiilostomi (ETV) veya akuadukrtoplasti de tedavide
onerilmektedir. Daha sonra meningomiyelosel tamiri yapilip
hasta izleme alinmalidir. Ozellikle tonsil fitiklasmast C3’den
fazla herniasyonu daha agagida olan olgularda hidrosefaliden
once keseye miidahale edilmesi 6liimle sonuglanabilir (16).

Hastalarin izleminde ¢alisan bir santa ragmen beyin sapi basi
bulgular: ortaya ¢ikiyor, diizelmiyor veya artiyorsa tedaviye
FMD de eklenmelidir (25). Stridor, yutma giicliigii, boguk
ve alcak ses, opistotonik postiir CM2 bulgularidir. Cerrahi
dekompresyonda ama¢ foramen magnum arka duvarinin
alinmasi, tonsillerin alt hizasina ulasana kadar servikal
laminektomi ya da laminoplasti yapilmasi ve dura agilarak
bantlarin temizlenmesidir. Ancak genis servikal laminektomi
ozellikle cocuklarda ilerleyici kifoz nedenidir (15). Son
yillarda ¢ocuklarda CM 1 de sadece durotomi ile de etkin ve
iyi sonuglar bildirilmistir ancak CM 2 olan ve herniasyonu
fazla olan olgularda duranin agilmast daha uygundur (19).
Ozellikle uykuda ortaya gikan apne, bradikardi, solunum
ve yutma gilicligii, inspirasyonda ortaya citkan progressif
stridor olan olgularda mutlaka acil cerrahi dekompresyon
yapilmalidir (16).

Biitiin yazarlar, tethered kordun birlikte oldugu tiim
olgularda, klinik, radyolojik ve nérofizyolojik bulgular
normal bile olsa filum terminale kesilerek serbestlestirilmesini
onermektedir (4). Skolyozu olan tethered kord’lu gocuklarda
cerrahi girisim 6ncesi yapilan filum terminale kesilmesi ve

foramen magnum dekompresyonu ile skolyozun diizeldigi
gozlendiginden, mutaka filum terminale kesilmesi ve/ veya
foramen magnum dekompresyonu yapilip, cocuklar en az
7 yasina gelene dek izlenmeli, diizelme olmazsa skolyoz
cerrahisi diisiiniilmelidir (4).

CHIARI TiP Il MALFORMASYONU

Chiari malformasyonu tip 1II'de (CM 3) kranyoservikal
bolgedeki bir kese (alt oksipital veya iist servikal ensefalosel)
icine arka fossa yapilarinin biiyiik kisminin (serebellum,
beyin sapi, mediilla) herniasyonu vardir. Bu malformas-
yonda CM2’ye ¢k olarak bir ensefalosel varligt gereklidir.
Genellikle hidrosefali, siringomiyeli ve gergin omurilik
sendromu da eslik etmektedir (12). Nadir olarak gériilen
bu malformasyonun klinik bulgulart agirdir, cerrahi olarak
diizeltilmesi zordur ve gidisi kétiidiir. Batt toplumlarinda
daha sik goriiliir. Kiz erkek orani 2-3/1°dir (8,17). Litera-
tiirde kiiciik seriler bildirilmistir ve gercek sikligi tam olarak
bilinmemektedir. Literatiirde belirtilen olgular genellikle
tek tek olgu sunumlar: seklindedir.

Tedavi

Chiari malformasyonu tip 3’tin tedavisi cerrahidir. Cerra-
hinin amaci nérolojik kotiilesmeye sebep olmadan ense-
falosel kesesini eksize etmek ve tekrar yapismayt 6nlemek
ve BOS dolanimini diizeltmek icin dura ve kemik defekti
tamir etmek olmalidir. CM 3’te hastalar tedavi edilmedi-
ginde normal yasam miimkiin degildir. Ancak tedavi edile-
bilenlerde bile seyir CM 1 ve 2’ye gore ¢ok daha kotiidiir.
Acil operasyon nadiren gerekir. Literatiirde de belirtildigi
gibi, birka¢ giinliik gecikme, infantn stabil hale gelmesini
ve malformasyonun anatomisinin degerlendirilmesini sagla-
maktadir. Ameliyatta kese iceriginin fonksiyonel olabilecegi
unutulmamalidir. Cikarilan ensefalosel kesesi igindeki be-
yin dokusu miktari ne kadar artarsa, nérolojik bulgulardaki
kotiiliik o derecede artmaktadir, bu nedenle kese icindeki
beyin dokusu normal beyin dokusunun 2/3’tine ulasirsa ya
da gecerse ameliyat 6nerilmemektedir (17,25).

CHIARI TiP O MALFORMASYONU

[skandar ve ark. tedaviye iyi yanit vermeyen baz1 siringo-
miyeli ¢esitlerinin tonsil herniasyonu olmamasina ragmen
diger sebepler ekarte edildikten sonra yapilan posterior fossa
dekompresyonundan fayda gordiiklerini gézlemlemis ve bu
grubu “Chiari zero malformasyon” (CMO) olarak adlandur-
miglardir (18).

CHIARI Tip 1,5 MALFORMASYONU

Herniasyona CM 2°de oldugu gibi, beyin sapinin, vermisin,

25
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dérdiincti ventrikiiliin de kauldigy, fakac acik noéral tiip

defekderiyle birlikte olmayan olgulardir. Tedavi secenekleri

CM 1 gibidir ancak siringomyeli olan olgularda rekiirrens
orani daha fazladir, kimi yazarlar Kompleks Chiari grubunda
saymaktadir (20).

CHIARI TiP V MALFORMASYONU

Tubb ve ark. tarafindan tanimlanan, CM 3 i{in daha ileri
formudur. Serebellum ve mediillanin bir boliimiine ek

olarak parictooksipital lobda servikooksipital meningosel
kese icine dogru herniye olmustur. Seyri CM 3 den de
kotidiir (30).
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